






















































	 Introducción:	 En	 la	 actualidad	 sobreviven	 muchos	 pacientes	 con	
transposición	de	grandes	arterias	(TGA)	operados	con	técnica	de	Mustard	(TM)	en	
las	 décadas	 1960‐80	 que	 necesitan	 evaluaciones	 cardiológicas	 periódicas.	 Existe	
un	desconocimiento	sobre	la	situación	clínica	de	estos	pacientes	que	se	encuentran	
en	 la	 actualidad	 en	 la	 edad	 adulta.	 Además,	 y	 debido	 a	 la	 naturaleza	 de	 la	
cardiopatía	 y	 a	 la	 propia	 TM,	 estos	 pacientes	 presentan	 factores	 de	 riesgo	 de	
morbimortalidad	que	deben	ser	identificados	para	actuar	terapéuticamente	sobre	
ellos	 de	 forma	 precoz,	 en	 especial	 la	 posible	 disfunción	 de	 un	 ventrículo	
morfológicamente	 derecho	 actuando	 como	 ventrículo	 sistémico.	 El	 objetivo	 del	
presente	trabajo	es	conocer	la	incidencia,	causas	y	factores	de	riesgo	a	largo	plazo,	
de	 la	 mortalidad,	 arritmia,	 disfunción	 del	 ventrículo	 derecho	 (VD),	 insuficiencia	







y	1990.	En	5	pacientes	 se	perdió	el	 seguimiento.	 Se	 recogió	de	cada	paciente	 los	
datos	preoperatorios,	operatorios,	postoperatorios	 inmediatos	y	 tardíos;	 sobre	 la	
muerte,	muerte	 súbita,	 arritmia,	 taquiarritmia	 (flutter,	 fibrilación	 y	 taquiarritmia	
auricular	 o	 ventricular),	 implante	 de	 marcapaso,	 disfunción	 significativa	 del	
ventrículo	derecho	 sistémico	valorado	por	 ecocardiografía,	 presencia	de	 lesiones	
residuales	 y	 su	 tratamiento	 invasivo	 como	 la	 reoperación	 y	 procedimientos	
percutáneos.	 En	 cada	 factor,	 se	 anotaron	 la	 fecha,	 causa,	 grado	 y	 tiempo	 de	 su	
aparición	desde	la	operación	de	Mustard,	constituyéndose	todos	ellos	en	variables	
tiempo	al	evento.	El	estudio	univariante	se	llevó	a	cabo	aplicando	el	test	estadístico	
correspondiente	 al	 tipo	 de	 variable:	 X2	 o	 Fisher	 para	 las	 variables	 cualitativas	 o	
nominales,	y	el	test	no	paramétrico	de	Mann	Whitney	para	variables	continuas	con	
distribución	no	gausiana.	Para	las	variables	tiempo	al	evento	en	las	que	conocemos	
los	 datos	 evolutivos,	 se	 ajustaron	 curvas	 de	 Kaplan‐Maier	 para	 describir	 la	
probabilidad	acumulada	de	supervivencia	o	de	estar	libre	de	eventos.	El	impacto	o	
influencia	de	 las	variables	cualitativas	pre	o	peri‐operatorias	en	dichas	curvas	se	
compararon	 con	 el	 test	 de	 Mantel	 and	 Haenszel	 log‐rank.	 Se	 usan	 modelos	 de	
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regresión	 multivariante	 de	 Cox	 para	 estudiar	 factores	 de	 riesgo	 o	 predictores	
independientes.	 Se	 estimaron	 las	 curvas	 (suavizadas)	 de	 riesgo	 instantáneo	 de	
muerte,	 muerte	 súbita,	 arritmia,	 taquiarritmia,	 implante	 de	 marcapaso,	
reoperación	y	procedimiento	percutáneo	en	cada	momento	de	su	evolución,	para	
proporcionar	 los	 datos	 de	 riesgo	 en	 cada	 evento	 y	 periodo	 de	 tiempo	 y	 así	







mismo	 equipo	 de	 cardiólogos	 pediátricos	 a	 lo	 largo	 de	 30	 años.	 De	 los	 159	
pacientes,	102	son	varones,	147	presentan	TGA	simple,	16	tienen	cirugía	previa	al	
Mustard,	 33	 cirugía	 adicional	 al	 Mustard,	 27	 arritmia	 en	 el	 inmediato	







capacidad	 funcional	 (ergometría)	 limitada	y	el	60%	 tienen	una	menor	 capacidad	
cronotrópica	 al	 esfuerzo.	 Fallecen	 35	 (22%)	 pacientes	 durante	 el	 seguimiento,	
siendo	 las	 principales	 causas	 la	 muerte	 súbita	 y	 la	 reoperación.	 Sus	 factores	 de	
riesgo	 son	 la	 TGA	 compleja,	 las	 lesiones	 residuales	 (obstrucción	 de	 venas	
pulmonares	 y	 su	 tratamiento,	 la	 reoperación),	 la	 hipertensión	 pulmonar	 y	 la	
disfunción	del	ventrículo	derecho.	No	se	encontró	relación	entre	las	arritmias	y	la	
mortalidad.	Presentan	arritmia	103	(64%)	pacientes	siendo	sus	principales	tipos	la	
disfunción	 sinusal	 y	 la	 taquiarritmia.	 Los	 factores	de	 riesgo	de	 la	 arritmia	 son	 la	
presencia	de	arritmia,	o	insuficiencia	tricuspidea	en	el	postoperatorio	inmediato	y	
las	 lesiones	 residuales	 (obstrucción	 de	 venas	 pulmonares	 y	 lesión	 residual	 de	
cualquier	 tipo).	No	 se	 encontró	 relación	 entre	 la	 disfunción	del	VD	y	 la	 arritmia.	
Presentaron	 disfunción	 moderada/severa	 del	 VD	 diagnosticado	 por	
ecocardiografía	 24	 (15%)	 pacientes,	 incrementándose	 marcadamente	 su	
frecuencia	 	 en	 los	 4	 últimos	 años.	 Sus	 factores	 de	 riesgo	 son	 la	 presencia	 de	
arritmia	 e	 insuficiencia	 tricúspide	 (IT)	 moderada/severa	 en	 el	 postoperatorio	
inmediato	 y	 la	 HP.	 Presentan	 lesiones	 residuales	 94	 (60%)	 pacientes	 (37	
obstrucción	 de	 las	 venas	 cavas,	 8	 obstrucción	 de	 venas	 pulmonares,	 19	
comunicación	interauricular	residual,	12	estenosis	pulmonar	residual),	siendo	las	
lesiones	leves	en	su	mayoría.	Un	total	de	35	(21%)	casos	necesitaron	tratamiento	
invasivo	 consistente	 en	 reoperación	 (20	 pacientes,	 12%)	 y	 procedimientos	
percutáneos	 (15	 pacientes,	 9%).	 	 De	 los	 20	 reoperados	 fallecieron	 8.	 No	 hubo	
17 
 
mortalidad	 en	 los	 procedimientos	 percutáneos.	 Los	 factores	 de	 riesgo	 de	 las	
lesiones	 residuales	 y	 su	 tratamiento	 invasivo	 son:	 La	 TGA	 compleja,	 la	 cirugía	







sin	 tratamiento	 y	 tienen	 una	 sensación	 subjetiva	 de	 bienestar.	 La	mortalidad,	 la	
incidencia	 de	 arritmia	 y	 lesiones	 residuales	 son	menores	 en	 la	 edad	 adulta.	 Las	
lesiones	 residuales	 y	 sus	 reoperaciones	 son	 factores	 determinantes	 de	 riesgo	 de	
mortalidad	y	arritmias,	la	disfunción	del	VD	de	mortalidad,	la	HP	de	mortalidad	y	
disfunción	VD	y	la	TGA	compleja	de	mortalidad	y	 lesión	residual.	La	detección	de	
estos	 factores	de	riesgo	puede	prevenir	o	mitigar	 la	 incidencia	y	gravedad	de	 las	
complicaciones.	
	
Descriptores	(DeCS):	Trasposición	de	 grandes	 vasos,	mortalidad,	muerte	 súbita	












the	 Great	 Arteries	 (TGA)	 that	 have	 been	 operated	 with	 the	 Mustard	 Technique	
(MT)	 during	 the	 decades	 1960‐80,	 who	 need	 regular	 cardiological	 assessments.	
There	 is	 lack	of	knowledge	regarding	the	clinical	condition	of	 these	patients	who	
have	already	entered	adulthood.	Furthermore,	due	to	the	nature	of	the	disease	and	
the	 MT	 itself,	 these	 patients	 have	 risk	 factors	 for	 morbidity	 and	 mortality	 that	
should	 be	 identified	 to	 prevent	 father	 complications.	 Especially	 important	 is	 to	
look	out	for	the	potential	dysfunction	of	the	morphologic	right	ventricle	acting	as	




Hospital	 Ramón	 y	 Cajal,	 Madrid,	 from	 1978	 to	 1990.	 This	 is	 a	 single‐center	
retrospective	 study.	 Data	 from	 medical	 records	 (n	 =	 113)	 or	 through	
questionnaires	 to	 patients	 and	 /	 or	 their	 cardiologists	 (n	 =	 41),	 were	 collected.	
There	were	5	patients	who	were	lost	during	follow	up.	We	collected	preoperative,	
operative,	postoperative	data	in	each	patient,	looking	for	late	death,	sudden	death,	
arrhythmia,	 tachyarrhythmia	 (flutter,	 fibrillation	 and	 atrial	 or	 ventricular	
tachyarrhythmia),	pacemaker	implantation,	significant	dysfunction	of	the	systemic	
right	 ventricle	 assessed	 by	 echocardiography,	 presence	 of	 residual	 lesions	 and	




nominal	 variables,	 and	 the	 non‐parametric	 Mann	 Whitney	 test	 for	 continuous	
variables	with	non‐Gaussian	distribution.	For	time	to	event	variables	in	which	we	
knew	 the	 evolutionary	 data,	 Kaplan‐Maier	 curves	were	 adjusted	 to	 describe	 the	
cumulative	probability	of	survival	or	freedom	from	events.	The	impact	or	influence	
of	pre	or	peri‐operative	qualitative	variables	 in	 these	curves	was	compared	with	
the	 Mantel	 and	 Haenszel	 test	 log‐rank.	 Multivariate	 models	 Cox	 regression	 was	
used	 to	 study	 risk	 factors	 or	 independent	 predictors.	 Curves	 (smoothed)	






	 Results:	 This	 cohort	 of	 Mustard	 patients	 represents	 the	 fourth	 largest	 in	
scientific	 literature,	and	the	second	with	most	 follow	up	(30	years).	Five	patients	




TGA,	 16	 with	 surgeries	 prior	 to	 the	 Mustard	 procedure,	 33	 with	 surgeries	
additional	to	Mustard,	27	with	postoperative	arrhythmia	and	5	with	postoperative	





medical	 treatment,	97%	in	functional	class	 I	and	II	of	 the	NYHA	and	most	have	a	





residual	 lesions	 (obstruction	of	pulmonary	veins	and	 its	 treatment,	 reoperation),	
pulmonary	 hypertension	 and	 right	 ventricular	 dysfunction.	 No	 relationship	
between	 arrhythmias	 and	 mortality	 was	 found.	 103	 (64%)	 patients	 showed	
arrhythmia.	The	sick	sinus	rhythm	and	tachy‐arrhythmia	were	the	more	frequent	
arrhythmic	types.	Risk	factors	for	arrhythmia	were	the	presence	of	postoperative	
arrhythmia,	 or	 tricuspid	 regurgitation	 and	 the	 presence	 of	 residual	 lesions	
(obstruction	of	pulmonary	veins	and	residual	damage	of	any	kind).	No	relationship	
between	 RV	 dysfunction	 and	 arrhythmia	 was	 found.	 24	 (15%)	 patients	 showed	
moderate	/	severe	RV	dysfunction	diagnosed	by	echocardiography.	The	number	of	
patients	with	RV	dysfunction	markedly	 increased	in	the	last	4	years	of	 follow	up.	
Risk	 factors	 are	 the	 presence	 of	 postoperative	 arrhythmia	 and/or	 moderate	 /	
severe	 tricuspid	 insufficiency	 and	 pulmonary	 hypertension.	 94	 (60%)	 patients	
have	 residual	 lesions	 (37	 caval	 obstruction,	 8	pulmonary	 venous	obstruction,	 19	




factors	 for	 residual	 lesions	 and	 their	 invasive	 treatment	 were:	 Complex	 TGA,	
surgery	 prior	 to	 the	 Mustard	 Operation	 and	 the	 residual	 lesions	 themselves.	
Pulmonary	 hypertension	 is	 associated	 with	 mortality,	 RV	 dysfunction,	 tricuspid	
insufficiency,	complex	TGA	and	grade	III	and	IV	of	the	NYHA.	Mortality,	incidence	
of	arrhythmia	and	incidence	of	residual	lesions	and	reoperation	are	less	frequent	





incidence	of	 arrhythmia	and	residual	 lesions	are	 less	among	adults.	The	 residual	
lesions	and	 their	 reoperations	are	 risk	 factors	 for	mortality	and	arrhythmias,	RV	




of	 these	 risk	 factors	 can	 prevent	 or	 mitigate	 the	 incidence	 and	 severity	 of	
complications.	
Descriptores	 MeSH:	 Transposition	 of	 the	 great	 arteries,	 Arterial	 Switch	
Operation,	 Mustard	 Operation, Mortality	 Determinants,	 Sudden	 Cardiac	 Death,	
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	 En	 la	 actualidad,	muchos	 pacientes	 con	 transposición	 de	 grandes	 arterias	
(TGA)	 operados	 con	 técnica	 de	Mustard	 (TM)	 en	 las	 décadas	 de	 los	 años	 1960‐
1980	 precisan	 evaluaciones	 cardiológicas	 periódicas.	 Existe	 desconocimiento	






sustituyó	 a	 la	 TM	 en	 la	 cirugía	 de	 la	 TGA,	 con	 el	 objetivo	 de	 conseguir	mejores	
resultados	a	largo	plazo,	hecho	que	aun	no	se	ha	confirmado.		
	 Además	 la	 TM	 se	 está	 usando	 hoy	 día	 en	 pacientes	 con	 trasposición	 de	
grandes	arterias	congénitamente	corregida	(TGACC),	en	 la	que	se	podrían	aplicar	







TJ	 o	 a	 la	 técnica	 de	 Rastelli	 se	 usa	 para	 corregir	 la	 doble	 discordancia	 aurículo‐
ventricular	y	ventrículo‐arterial	de	la	TGACC,	con	el	objetivo	de	que	se	normalice	la	
función	de	ambos	ventrículos:	El	VD	derecho	está	preparado	para	bombear	sangre	
en	 un	 sistema	 de	 bajas	 presiones,	 como	 en	 la	 fisiología	 normal,	 y	 el	 izquierdo	
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(ventrículo	 sistémico)	para	bombear	 sangre	en	un	 sistema	de	altas	presiones.	Se	
desconoce	 la	 evolución	 a	 largo	 plazo	 de	 estas	 operaciones	 complejas	 (con	 TM	
incluida)	en	la	TGACC,	sobre	la	que	se	podría	equiparar	la	experiencia	tardía	de	la	
TM	en	la	TGA.	En	este	trabajo	se	intenta	dar	respuesta	a	estas	cuestiones.	







AD=	 Aurícula	 derecha.	 Ao=Aorta.	 AP=	 Arteria	
pulmonar.	 APD=	 Arteria	 pulmonar	 derecha.	 API=	
Arteria	 pulmonar	 izquierda.	 VCS=	 Vena	 cava	
superior.	 VCI=	 Vena	 cava	 inferior.	 VD=	 Ventrículo	
derecho.	 VI=	 Ventrículo	 izquierdo.	 VPD=	 Venas	
pulmonares	 derechas.	 VPI=	 Venas	 pulmonares	
izquierdas.	 Se	 representa	 en	 color	 azul	 la	 sangre	
venosa	 desaturada	 y	 en	 rojo	 la	 sangre	 con	
oxígeno.	La	aorta	se	coloca	posterior	y	a	la	derecha	
respecto	a	la	arteria	pulmonar.		
Extraído	 de:	 Villagrá.	 F.	 La	 Web	 de	 las	 Cardiopatias	
congénitas.	 [Internet].	 Fecha	 inicio	 25/04/98.	 Actualizado	





ductus	 permiten	 el	 intercambio	 de	 sangre	 entre	 el	











cardiacas	 se	 define	 como	 doblemente	 concordante:	 Entre	 las	 aurículas	 y	




	 La	 TGA	 es	 una	 cardiopatía	 congénita	 en	 la	 que	 la	 aorta	 nace	 del	 VD	 y	 la	
arteria	 pulmonar	 del	 VI.	 Los	 grandes	 vasos	 que	 salen	 del	 corazón,	 la	 aorta	 y	 la	




izquierdo	del	 corazón	ocurre	 lo	mismo:	La	AI	 se	 conecta	 con	el	VI	 a	 través	de	 la	
válvula	mitral,	manteniendo	su	normal	 relación;	 sin	embargo	el	VI	 se	 conecta	de	
forma	 patológica	 con	 la	 arteria	 pulmonar	 a	 través	 de	 la	 válvula	 sigmoidea	
pulmonar.	 En	 base	 a	 esta	 peculiar	 relación	 de	 las	 estructuras	 cardiacas,	 la	 TGA	
presenta	 concordancia	 aurículo‐ventricular	 y	 discordancia	 ventrículo‐arterial.	
Anatómicamente	 la	 aorta	 se	 sitúa	 anterior	 respecto	 a	 la	 arteria	 pulmonar	 y	 de	
forma	 típica,	 a	 la	 derecha.	 A	 esta	 posición	 se	 la	 denomina	 d‐aorta	 o	 aorta	 en	
dextroposición.	 Con	 menos	 frecuencia,	 la	 aorta	 se	 sitúa	 a	 la	 izquierda,	
denominándose	 a	 esta	 posición	 l‐aorta	 o	 aorta	 en	 levoposición.	 	 Típicamente	 la	
arteria	 pulmonar	 se	 sitúa	posterior	 y	 a	 la	 izquierda	de	 la	 aorta.	 En	 los	 primeros	
días	 de	 vida	 la	 TGA	 se	 acompaña	 de	 una	 comunicación	 interauricular	 (CIA)	 tipo	
foramen	 oval	 y	 un	 ductus	 permeable	 que	 permiten	 la	 comunicación	 y	 paso	 de	
sangre	entre	el	corazón	derecho	e	izquierdo	(Figura	2)1.	
	 La	 circulación	 sanguínea	 en	 el	 corazón	 normal	 se	 realiza	 mediante	 dos	
sistemas	 en	 serie.	 El	 corazón	 derecho	 se	 encarga	 de	 llevar	 la	 sangre	 desaturada	
que	proviene	del	 cuerpo	 a	 los	pulmonares,	 y	 el	 corazón	 izquierdo	 se	 encarga	de	
llevar	la	sangre	oxigenada	que	proviene	de	los	pulmonares	a	todo	el	cuerpo	(Figura	






es	 incompatible	 con	 la	 vida,	 y	 el	 niño	 podría	 fallecer	 una	 vez	 que	 se	 secciona	 el	
conducto	 umbilical	 y	 se	 separa	 al	 recién	 nacido	 de	 la	 placenta.	 Este	 sobrevive	











La	 sangre	 sin	 oxígeno	 (de	 color	 azul)	 que	
proviene	del	cuerpo	(C)	entra	en	la	aurícula	derecha,	
ventrículo	 derecho	 y	 arteria	 pulmonar	 hacia	 los	
pulmones	 (P)	 en	 donde	 se	 oxigena.	 La	 sangre	
oxigenada	(de	color	rojo)	 de	 los	 pulmones	 	 entra	








La	 sangre	 sin	 oxígeno	 (de	 color	 azul)	 que	
proviene	del	cuerpo	(C)	entra	en	la	aurícula	derecha	
en	 la	 que	 se	 mezcla	 con	 sangre	 oxigenada	 que	
proviene	a	 través	de	 la	CIA,	originando	sangre	“de	
mezcla”	 de	 color	 marrón	 que	 pasa	 por	 el	
ventrículo	 derecho	 hacia	 el	 cuerpo	 (C).	 La	 sangre	
oxigenada	 de	 los	 pulmonares,	 de	 color	 rojo,	
entra	 por	 las	 venas	 pulmonares	 a	 la	 aurícula	
izquierda	 en	 la	 que	 se	 mezcla	 con	 sangre	 sin	
oxígeno	dando	lugar	a	sangre	“de	mezcla”	de	color	
marrón	que	pasa	después	al	ventrículo	izquierdo	y	





con	 TGA	 sobreviven	 el	 primer	mes	 de	 vida	 y	 el	 85%	 fallecen	 en	 los	 primeros	 6	
meses	 de	 edad,	 siendo	 la	 vida	 media	 de	 3	 meses2.	 Cullum3	 revisó	 en	 su	 tesis	
doctoral	 hace	 50	 años,	 655	 casos	 con	 TGA	 en	 California	 y	 constató	 que	 en	 el	
momento	del	nacimiento	no	hay	fallecidos,	a	la	semana	de	vida	la	mortalidad	es	del	
28,7%,	 al	mes	51,6%,	 a	 los	6	meses	86,2%,	 al	 año	89,3%	y	a	 los	22	 años	100%.	
Blalock	 y	 Hanlon	 encuentran	 en	 117	 lactantes	 con	 TGA	 una	 expectativa	 de	 vida	
media	de	5,5	meses4.	











no	 presenta	 patología	 asociada,	 salvo	 anomalías	 menores	 como	 CIA,	 ductus,	
coartación	de	aorta	o	comunicación	 interventricular	 (CIV)	pequeña.	 Se	 considera	
compleja,	 si	 la	 TGA	 se	 asocia	 con	 CIV	 grande	 y/o	 estenosis	 pulmonar	 (EP)	 que	
incluye	todo	tipo	de	obstrucción	del	 tracto	de	salida	ventricular	 izquierdo.	El	62‐
74%	 de	 las	 TGA	 son	 simples	 y	 26‐38%	 complejas3,9,10.	 Típicamente	 la	 TGA	












CIV	 facilita	 una	 adecuada	 oxigenación	 y	 la	 EP	 evita	 la	 insuficiencia	 cardiaca	 y	 la	
hipertensión	 pulmonar.	 Estos	 mecanismos	 condicionan	 la	 historia	 natural	 de	 la	
TGA	 compleja	 haciéndola	 más	 benigna	 y	 prolongando	 la	 expectativa	 de	 vida	
respecto	a	 las	TGA	simples.	Según	Cullum3	mientras	que	 la	vida	media	en	 la	TGA	






desplazamiento	 anterior	 del	 septo	 infundibular	 que	 aplasta	 el	 tracto	 de	 salida	
aórtico,	 o	 al	 desplazamiento	 infundibular	 posterior	 que	 comprime	 el	 tracto	 de	
salida	ventricular	izquierdo	y	origina	una	EP.	Otro	de	los	mecanismos	puede	ser	el	
cabalgamiento	conal	subaórtico,	o	bien	el	defecto	posterior	del	septo	infundibular.	
Existe	 un	 tercer	 grupo	 de	 CIVs,	 en	 las	 del	 septo	 de	 entrada	 es	 de	 tipo	 canal,	 y	
finalmente	un	cuarto	grupo,	las	musculares.	Pueden	coexistir	varias	de	un	solo	tipo	
o	de	tipos	diferentes	en	un	mismo	paciente,	dando	lugar	a	casos	de	TGA	con	CIVs	
múltiples.	 En	 relación	 a	 las	 grandes	 arterias,	 la	 CIV	 puede	 ser	 subaórtica,	





EP	 han	 sido	 descritos	 por	 Sansan14:	 de	 74	 pacientes	 con	 EP,	 7	 (9%	 )	 tienen	 un	
diafragma	 fibroso	 subpulmonar	 que	 se	 extiende	 hasta	 la	 valva	 anterior	mitral	 y	
que	 suele	 acompañarse	 de	 CIV;	 31	 pacientes	 (42%)	 presentan	 un	 túnel	
fibromuscular	 como	 tracto	 de	 salida	 ventricular	 izquierdo	 originado	 por	 el	
desplazamiento	posterior	del	 septo	 infundibular,	 al	que	 suele	asociarse	un	anillo	
valvular	pulmonar	hipoplásico	y	una	CIV;	 	en	27	casos	(37%),	 la	EP	se	acompaña	
de	 una	 protrusión	 del	 septo	 infundibular	 y	 aposición	 de	 la	 válvula	mitral;	 en	 11	
pacientes	 coexistían	 aneurismas	 del	 septo	membranoso,	 tejido	 redundante	 de	 la	
válvula	mitral	o	cleft	mitral;	finalmente	en	algún	caso	se	observó	EP	supravalvular	















	 Anexo	 1:	 Se	 expone	 la	 secuencia	 histórica	 de	 los	 procedimientos	
terapéuticos	en	los	pacientes	con	TGA.	
	 Conscientes	de	 la	 importancia	de	 la	CIA	para	 la	supervivencia	del	neonato	
con	 TGA,	 Alfred	 Blalock	 y	 C.	 Roling	 Hanlon16		propusieron	 una	 atrioseptectomía	
quirúrgica	en	estos	niños,	consistente	en	resecar	el	septo	interatrial	ampliando	el	
tamaño	de	 la	CIA	y	 facilitando	el	 intercambio	de	sangre	entre	 las	aurículas,	y	así,	
disminuir	la	hipoxemia	(Figura	5).	Con	esta	técnica,	lograron	la	supervivencia	de	3	
de	 12	 niños	 con	 TGA.	 En	 el	 Hospital	 Universitario	 Ramón	 y	 Cajal	 (HURC)	 de	
Madrid17,	 la	experiencia	con	 la	atrioseptectomía	de	Blalock	Hanlon	ha	sido	eficaz	
en	la	TGA,	debido	a	que	mejora	la	mezcla	de	sangre,	y	además	la	potencia,	al	situar	
las	 venas	 pulmonares	 en	 posición	 similar	 al	 drenaje	 venoso	 pulmonar	 anómalo	
parcial.	Con	 la	 técnica	de	Blalock	Hanlon	mejoró	de	 forma	 importante	el	 incierto	










un	 clamp	 lateral,	 se	 reseca	 el	 septo	 interatrial	
creando	una	CIA	amplia	dejando	pasar	la	sangre	de	
una	aurícula	a	otra	libremente.		
SVC=Vena	 cava	 superior.	 IVC=Vena	 cava	 inferior.	









propuesta	por	Muller	 and	Dammann	en	195219		y	 aplicada	por	 vez	primera	 en	 la	
TGA	por	Helmsworth20		en	combinación	con	la	atrioseptectomía	de	Blalock	Hanlon.	
En	 la	 TGA	 el	 grado	 de	 constricción	 de	 la	 arteria	 pulmonar,	 “cerclaje”,	 debe	 ser	
inferior	 al	 aplicado	 en	 una	 simple	 CIV	 para	 evitar	 situaciones	 críticas	 de	
hipoxemia21.	 Los	 resultados	 del	 cerclaje	 en	 la	 TGA	 con	 CIV	 no	 han	 sido,	 sin	

















y	 conectar	 el	 cabo	 proximal	 a	 la	 arteria	 pulmonar	 en	 situaciones	 de	 hipoxemia	
causadas	por	estenosis	o	atresia	pulmonar.	Se	trata	de	la	universalmente	conocida	
fístula	de	Blalock	Taussig.	Posteriormente	de	Leval25	propuso	una	modificación	de	
la	 misma	 consistente	 en	 interponer	 un	 conducto	 de	 goretex	 entre	 las	 arterias	
subclavia	y	pulmonar,	sin	seccionar	 la	arteria	subclavia	(Figura	7).	De	esta	forma	
se	 consigue	 aumentar	 el	 flujo	 pulmonar,	 y	 se	 evita	 la	 isquemia	 en	 el	 miembro	
superior.	 Se	 la	 conoce	 como	 fístula	 de	 Blalock	 Taussig	 modificada	 y	 fue	 la	 más	
usada	 en	 años	 posteriores	 para	 cualquier	 situación	 de	 hipoxemia	 secundaria	 a	
hipoaflujo	pulmonar.	Una	de	estas	situaciones	es	la	TGA	compleja	asociada	a	EP	en	















en	1954	 la	corrección	 fisiológica	de	 la	TGA	consistente	en	cruzar	 la	circulación	a	
nivel	 auricular.	 De	 tal	 forma	 que	 la	 sangre	 desaturada	 procedente	 de	 las	 venas	
cavas	fuera	al	VI,	arteria	pulmonar	y	pulmones	 	y	 la	oxigenada	procedente	de	las	
venas	 pulmonares	 fuera	 al	 VD,	 aorta	 y	 resto	 del	 	 cuerpo28.	 Se	 llama	 corrección	
fisiológica	 porque	 corrige	 la	 fisiología	 pero	 no	 la	 anatomía	 ya	 que	 el	 VI	 sigue	





	 La	primera	corrección	 fisiológica	con	éxito	 fue	 llevada	a	cabo	por	Senning	
en	Zurich	en	195930	(Figura	9).	En	esta	operación	se	cruzaban	 las	circulaciones	a	
nivel	 auricular	 gracias	 a	unas	 ingeniosas	 anastomosis	 entre	 el	 septo	 interatrial	 y	
las	paredes	auriculares.	La	técnica	incluía	el	implante	de	un	parche	de	dacron	para	
ampliar	 el	 canal	 de	 las	 venas	 cavas.	 Los	 resultados	 iniciales	 de	 la	 técnica	 de	








el	 grupo	 de	 la	 “University	 Medical	 Center”	 de	 Leiden,	 Holanda,	 liderado	 por	
Quagebeur31	volvió	a	dar	actualidad	a	la	TS	al	observar	una	excelente	evolución	de	
dos	 niños	 operados	 con	 esta	 técnica	 en	 los	 años	 1962	 y	 1963.	 Estos	 autores	
propusieron	pequeñas	modificaciones	en	la	técnica	original	para	evitar	el	implante	
de	 material	 “sintético”,	 	 garantizando	 así	 el	 crecimiento	 y	 evitando	 las	
obstrucciones	venosas	que	observaban	con	la	TM.	
Figura	8.	Operación	de	Baffes
















132	 Senning	 Procedures	 After	 20	 Years	 of	 Follow‐Up.	 Ann	
ThoracSurg.	2011;92:220614.	
C:	Estadio	final	dela	Técnica	de	Senning	
Extraido	 de	 Quagebeur	 JM,	 Rohmer	 J,	 Brom	 AG	 and	
Tinkclenberg	 J.	 	 Revival	 of	 the	 Senning	 operation	 in	 the	




	 En	 los	años	siguientes	existió	un	continuo	debate	sobre	que	 técnica	de	 las	
dos,	 Senning	 o	 Mustard,	 conseguiría	 mejores	 resultados.	 Algunos	 centros	 de	
prestigio	 como	 la	 Clínica	 Mayo	 en	 Minnesota32,	 el	 “Children’s	 Hospital”	 de	


















simple	 y	 	 78%	 en	 la	 TS	 en	 TGA	 compleja.	 El	 grupo	 californiano	 de	 Paul	 Ebert	
observó	que	la	obstrucción	venosa	era	menor	en	la	TS	en	niños	de	edad	menor	a	
100	 días37	pero	 3	 años	 más	 tarde38	rectificó,	 concluyendo	 que	 la	 obstrucción	 y	
arritmias	 eran	 similares	 en	 Mustard	 y	 Senning.	 El	 grupo	 del	 “Hospital	 for	 Sick	
Children”	 en	 Londres39	 comunicó	 que	 no	 existían	 diferencias	 en	 la	 incidencia	 de	
arritmias	entre	la	TM	y	la	TS.	En	un	meta‐análisis	 llevado	a	cabo	por	Khairy40,	se	
observó	menor	mortalidad	tardía	en	los	369	pacientes	tratados	con	TM	que	en	los	
474	 operados	 con	 TS	 (HR:	 0,63	 IC95%:	 0,35‐1,14);	 también	 constató	 que	 la	
obstrucción	de	venas	cavas	era	más	frecuente	en	la	TM	y	la	obstrucción	de	venas	
pulmonares,	 más	 frecuente	 en	 la	 TS;	 se	 encontraron	 además,	 menos	 CIAs	
residuales	en	los	operados	con	TM	que	en	los	operados	con	TS.	En	Zurich41,	donde	
se	 llevó	 a	 cabo	 por	 primera	 vez	 la	 TS,	 no	 hallan	 relación	 entre	 la	 incidencia	 de	
arritmias	y	la	técnica	usada:	Mustard	o	Senning.	
	
	 Por	 otro	 lado,	 resultaba	 difícil	 comparar	 ambos	 grupos,	 los	 operados	 con	
TM	y	TS,	ya	que	los	pacientes	operados	con	TM	lo	fueron	en	general	en	un	periodo	
más	 antiguo	 en	 relación	 a	 los	 operados	 con	 TS	 que	 fue	 más	 reciente.	 El	 factor	
tiempo	 de	 operación	 o	 “momento	 de	 la	 operación”	 ha	 sido	 reconocido	 como	
relevante	en	 los	resultados	quirúrgicos	precoces	y	 tardíos.	La	comparación	entre	
ambas	técnicas	está	pues	contaminada	por	este	hecho	en	favor	de	la	TS,	tanto	es	así	






	 De	 forma	 innegable,	 la	 corrección	 fisiológica	 de	 la	 TGA	 mejoró	
drásticamente	 el	 pronóstico	 de	 los	 niños	 con	 TGA	 proporcionando	 mejor	
supervivencia	 precoz	 y	 tardía	 y	 una	 aceptable	 calidad	 de	 vida5.	 Este	 logro	 fue	
compartido	 por	 ambas	 técnicas,	 la	 TM	 y	 TS.	 Así	 la	 serie	más	 numerosa	 de	 TGA	
operados	con	TS	(342	pacientes)43,	presenta	un	15,7%	de	mortalidad	hospitalaria	















	 William	 Thornton	 Mustard	 (1914–1987)	 trabajó	 en	 el	 “Hospital	 for	 Sick	




autólogo	 reconduciendo	 la	 sangre	 desde	 las	 cavas	 hacia	 la	 válvula	 mitral,	









	 La	 TM	 se	 hizo	 pronto	 muy	 popular	 por	 su	 sencillez,	 reproducibilidad	 y	
aplicabilidad	 en	 niños	 pequeños,	 así	 como	 por	 sus	 buenos	 resultados,	
constituyéndose	en	técnica	de	elección	durante	la	siguiente	década	y	desplazando	
a	 la	 TS46.	 Las	 primeras	 comunicaciones	 sobre	 los	 resultados	 de	 la	 TM	 fueron	
alentadoras,	logrando	reducir	la	mortalidad	quirúrgica	por	debajo	del	15%	en	los	
casos	 no	 complicados	 de	 transposición47‐50.	 A	 lo	 largo	 del	 tiempo	 han	 existido	





ampliar	 la	 neo‐aurícula	 izquierda	 con	 un	 parche	 de	 pericardio	 para	 evitar	 la	
obstrucción	de	las	venas	pulmonares;	tanto	para	el	parche	septal	como	para	el	de	
ampliación	 de	 la	 neo‐aurícula	 izquierda	 se	 usaron	 materiales	 diferentes	 al	
pericardio,	como	el	goretex	o	colgajos	vivos	autólogos	de	pericardio9,52.	El	grupo	de	
Barrat‐Boyes53	en	Nueva	Zelanda,	propuso	modificar	la	atriotomía	original		oblicua	
a	 otra	 vertical	 en	 “Y”	 desde	 la	 aurícula	 derecha	 y	 entre	 las	 ambas	 venas	
pulmonares	derechas	suturándola	posteriormente	de	forma	horizontal	sin	precisar	
ampliación	 con	 parche.	 También	 se	 propusieron	 varias	 modificaciones	 de	 la	
técnica	original	para	disminuir	o	evitar	las	arritmias53‐55.	La	TM	fue	desplazada	por	
la	corrección	anatómica	a	mediados	de	los	años	8044.	En	el	Hospital	Ramón	y	Cajal	








	 Confirmada	 la	 eficacia	de	 la	 atrioseptectomía	de	Blalock	Hanlon	en	que	 la	
creación	 de	 una	 CIA	 amplia	 facilitaba	 el	 intercambio	 de	 sangre	 entre	 las	 dos	
circulaciones,	 y	 mejoraba	 la	 hipoxemia,	 Rashkind	 y	 Miller57	 propusieron	 la	
atrioseptostomía	 percutánea	 con	 catéter	 balón	 (Figura	 11).	 Se	 trata	 de	 un	
procedimiento	 sencillo	 que	 hoy	 día	 se	 lleva	 a	 cabo	 en	 la	 unidad	 de	 cuidados	
intensivos	y	que	se	ha	constituido	en	rutina	para	los	neonatos	cianóticos	con	TGA	y	




del	Hospital	Ramón	y	 Cajal	 con	 esta	 técnica	ha	 sido	previamente	publicada59.	 La	
atrioseptostomía	 percutánea	 proporcionó	 una	 mayor	 supervivencia	 de	 los	
neonatos	 con	 trasposición.	 Otro	 de	 los	 procedimientos	 que	mejoraron	 de	 forma	
significativa	el	manejo	clínico	de	estos	pacientes	fue	el	uso	de	las	prostaglandinas	












Figura	 11.	 Atrioseptostomía	 percutánea	 con	
técnica	de	Rashkind	y	Miller.	



















reduce	 el	 flujo	 pulmonar	 incrementando	 aún	 más	 la	 cianosis	 propia	 de	 la	 TGA.	
Estos	 pacientes	 se	 encuentran	muy	 sintomáticos.	 Con	 el	 objetivo	 de	mejorar	 su	
clínica	 y	 disminuir	 la	 cianosis,	 Lindesmith63	 propuso	 en	 1972	 la	 técnica	 de	
“Mustard	Paliativo”	en	la	que	se	dejaba	abierta	la	CIV	tras	realizar	la	TM.	Con	esta	
operación	 se	 conseguía	 una	 importante	 mejora	 clínica	 al	 reducir	 la	 cianosis,	
aunque	no	mejoraba	el	pronóstico	vital	de	estos	pacientes.		
	 La	 EP	 con	 o	 sin	 CIV	 está	 presente	 entre	 el	 9%3	 	 y	 38%13	 de	 las	 TGAs.		
Durante	la	operación	con	TM	habitualmente	no	se	actúa	sobre	las	EPs	anatómicas	
leves	 y	 las	 dinámicas,	 desapareciendo	 la	 mayoría	 de	 ellas	 tras	 el	 seguimiento	
tardío13.	 En	 algunos	 casos,	 sin	 embargo,	 cuando	 la	 EP	 progresa	 hasta	 un	 grado	
hemodinámicamente	 severo,	 es	 necesario	 la	 práctica	 de	 la	 valvuloplastia	
pulmonar,	 la	 resección	 subpulmonar	o	el	 implante	de	un	conducto	extracardiaco	
entre	el	VI	y	la	arteria	pulmonar	durante	o	después	de	la	operación	con	TM13,63,64.	
	 Para	 los	 casos	 que	 se	 combinan	 la	 CIV	 con	 la	 EP,	 	 Rastelli	 propuso	 la	
operación	 que	 lleva	 su	 nombre65,	 que	 consiste	 en	 conectar	 el	 VI	 con	 la	 aorta	 a	
través	 de	 la	 CIV	 mediante	 un	 parche	 en	 el	 VD	 y	 el	 implante	 de	 un	 conducto	
extracardiaco	entre	el	VD	y	la	arteria	pulmonar	(Figura	12).	Con	esta	operación	se	
restablece	la	normalidad	funcional	de	los	ventrículos	de	forma	que,	el	VI	bombea	
sangre	 a	 la	 circulación	 sistémica	 y	 el	 derecho	 a	 la	 circulación	 pulmonar.	 Sin	
embargo,	no	era	posible	la	operación	de	Rastelli	en	todos	los	casos	de	TGA,	CIV	y	
EP,	 siendo	 determinante	 el	 tipo	 y	 morfología	 de	 la	 CIV66.	 Aunque	 la	 mortalidad	
hospitalaria	de	la	Operación	de	Rastelli	era	escasa,	los	resultados	tardíos	no	fueron	
los	esperados,	pues	 las	 conexiones	entre	ventrículos	y	vasos	 se	 complicaban	con	
obstrucciones	 significativas,	 causa	 de	 una	 elevada	 mortalidad	 y	 reoperaciones	
tardías67.	 	 Intentando	 solventar	 este	 problema,	 aparecieron	 otras	 técnicas	 que	
mejoraban	 el	 tipo	 de	 conexión	 ventrículo‐arterial	 como	 la	 operación	 de	
Lecompte68	y	la	de	Nikaidoh69.	










A:	 Trasposición	 de	 grandes	 arterias	 con	





C:	 Conexión	 del	 ventrículo	 derecho	 con	 la	 arteria	













	 Las	 técnicas	 correctoras	 fisiológicas	 mejoraron	 de	 forma	 significativa	 la	
historia	 natural	 de	 la	 TGA.	 	 Sin	 embargo	 	 las	 complicaciones,	 tales	 como	 la	


























logró	 llevarla	 a	 cabo	 por	 primera	 vez	 con	 éxito,	 en	 un	niño	 con	TGA	 y	 CIV.	 Esta	
técnica	consiste	en	cruzar	a	nivel	arterial	la	sangre	desaturada	con	la	oxigenada	de	





neo‐aorta	 en	 posición	 posterior,	 disminuyendo	 las	 obstrucciones	 de	 las	
anastomosis	arteriales76.		
	 La	 operación	 con	 TJ	 se	 comenzó	 realizando	 en	 niños	 mayores,	










	 Aunque	 en	 los	 niños	 con	 TGASI,	 la	 corrección	 fisiológica	 tuvo	 buenos	
resultados	iniciales,	la	TJ	se	impuso	también	en	este	grupo	de	niños.	 	No	fue	fácil,	
sin	 embargo,	 su	 aceptación	 en	 la	 TGA	 simple.	 Con	 la	 idea	 de	 disminuir	 la	
mortalidad	operatoria,	 se	 solía	posponer	 la	operación	hasta	que	el	niño	con	TGA	
simple	tuviera	unos	meses	de	edad,	pero	eran	pocos	los	que	superaban	el	periodo	
neonatal	 sin	operación;	 	 además	el	VI	perdía	 la	propiedad	de	 soportar	presiones	
sistémicas	pasado	el	periodo	neonatal,	por	lo	que	fracasaba	en	ellos	la	corrección	
anatómica	 con	 TJ.	 Para	 superar	 esta	 situación,	 Yacoub,	 convencido	 de	 la	
superioridad	de	 la	TJ,	 propuso23,79	 la	 corrección	anatómica	para	 la	TGASI	 en	dos	
etapas:	 En	 la	 primera	 se	 realizaba	 un	 ““banding””	 de	 la	 arteria	 pulmonar	
(acompañado	 de	 una	 fístula	 sistémico‐pulmonar	 para	 evitar	 la	 cianosis	 severa),	
con	 el	 objetivo	 de	 preparar	 al	 ventrículo	 izquierdo	 para	 soportar	 	 presiones	




TGA	 y	 SI,	 lo	 logró	 el	 grupo	 del	 “Children’s	Hospital”	 de	 Boston	 en	 1984,	 cuando	
introdujo	la	TJ	en	el	neonato81.		




por	 los	 buenos	 resultados	 obtenidos	 con	 la	 corrección	 fisiológica	 en	 la	 TGASI,	
continuaron	con	ella	hasta	el	año	2000.	El	HURC	llevó	a	cabo	en	1981	la	primera	





	 Han	 pasado	 40	 años	 desde	 la	 primera	 operación	 con	 TJ	 realizada	 en	
197574,75,	 y	 ya	 existen	 series	 numerosas	 con	 seguimiento	 a	 largo	 plazo.	 Como	
ocurre	con	todas	las	intervenciones	cardiacas	en	lesiones	congénitas,	el	tiempo	de	
evolución	es	el	mejor	parámetro	para	valorar	los	resultados	definitivos,	y	como	no	
podía	 ser	de	otra	manera,	 se	han	detectado	 importantes	problemas	 tardíos	en	 la	
operación	 con	 TJ.	 Se	 enumeran	 de	 forma	 sintetizada	 los	 más	 importantes.	 Los	
operados	con	TJ	viven	el	95%	a	los	20	años82‐86,	pero	el	40%	de	los	supervivientes	
tienen	 lesiones	 residuales	 de	 distinto	 grado87.	 El	 25%	 han	 precisado	 ser	
reoperados	 a	 lo	 largo	 de	 los	 primeros	 15	 años	 de	 evolución82,86,88	 con	 una	
mortalidad	del	6‐17%89,90.	Son	factores	de	riesgo	de	la	reoperación:	edad	mayor	en	
el	 momento	 de	 la	 operación	 con	 TJ,	 anomalías	 del	 arco	 aórtico	 y	 problemas	
coronarios	peri‐operatorios82.	Las	causas	de	 la	 reoperación	suelen	ser:	 la	EP	que	
ocasiona	más	de	 la	mitad	de	 las	 reoperaciones89,	 la	 insuficiencia	valvular	aórtica	
y/o	 dilatación	 de	 la	 raíz	 aórtica	 que	 motiva	 la	 tercera	 parte	 de	 las	







una	 arterioplastia	 con	 parche	 y	 en	 algunos	 casos	 el	 implante	 de	 una	 prótesis	
valvular87,88.	Representa	un	factor	de	riesgo	de	la	EP,	la	obstrucción	aórtica	previa	
a	 la	operación,	 sobre	 todo	si	 se	acompaña	de	un	anillo	aórtico	pequeño88.	 	Como	
efecto	 de	 la	 reoperación	 o	 procedimiento	 percutáneo,	 no	 es	 infrecuente	 la	
insuficiencia	valvular	pulmonar	 	significativa	que	puede	afectar	hasta	un	7,5%	de	
los	casos91.	
	 La	 insuficiencia	 valvular	 aórtica	 es	 frecuente,	 pero	 en	 la	 mayoría	 de	 los	
pacientes	es	 trivial	o	 leve.	Sin	embargo,	en	 la	mitad	de	 los	casos	es	progresiva92.	
Del	 3‐20%	 de	 los	 operados	 con	 TJ,	 presentan	 insuficiencia	 valvular	 aórtica	 al	
menos	moderada82,83,85,92‐97.	Sin	embargo	solo	un	2‐3%	requiere	reoperación	a	los	
15	 años	 de	 evolución82,85,94,98.	 Son	 factores	 de	 riesgo	 de	 la	 insuficiencia	 valvular	
aórtica	significativa,	la	insuficiencia	valvular	aórtica	presente	en	el	postoperatorio	
inmediato,	 la	 dilatación	 aórtica,	 la	 TGA	 compleja	 como	 el	 Taussig	Bing,	 la	 TGA	 y	
CIV,	 la	TGA	con	 lesiones	obstructivas	aórticas	y	el	 “banding”	previo85,94.	También	
constituye	un	factor	de	riesgo	 la	edad	>1	año	en	 la	operación85,93,94.	La	dilatación	
de	 la	 raíz	 aórtica	 (diámetro	 >40	mm	y/o	 valor	 Z>+2‐3)	 es	muy	 frecuente	 en	 los	
operados	 con	 TJ	 estando	 libres	 de	 ella	 sólo	 un	 30%	 a	 los	 20	 años	 de	
evolución87,93,97,98.	 La	 dilatación	 es	 constante	 y	 progresiva	 a	 razón	 de	 0,08‐0,03	
mm/año97,98,	 no	 limitándose	 a	 la	 edad	pediátrica	 o	 a	 la	 adolescencia	 sino	que	 se	
extiende	también	a	la	edad	adulta98.	La	dilatación	de	la	raíz	aórtica	es	consecuencia	
de	 la	pared	más	débil	de	 la	 arteria	pulmonar	 convertida	 en	aorta	y	 también	a	 la	
propia	TJ.	Son	factores	de	riesgo	de	 la	dilatación	de	raíz	aórtica,	 la	TGA	compleja	
como	el	Taussig	Bing,	el	“banding”	previo	y	una	edad	mayor	en	el	momento	de	la	











	 La	 TGACC	 tiene	 un	 doble	 vínculo	 con	 la	 TM	 y	 con	 los	 objetivos	 de	 este	








	 En	 la	 TGACC	 la	 circulación	 de	 la	 sangre	 desaturada	 que	 proviene	 de	 las	
cavas,	entra	en	la	AD,	pasa	al	ventrículo	morfológicamente	izquierdo	y	a	través	de	
su	válvula	 auriculoventricular	mitral,	 alcanza	 los	pulmones	a	 través	de	 la	 arteria	
pulmonar.	 Por	 otro	 lado,	 la	 sangre	 oxigenada	 que	 proviene	 de	 las	 venas	
pulmonares	entra	en	 la	AI,	pasa	al	ventrículo	morfológicamente	derecho	a	 través	
de	 su	 válvula	 auriculoventricular	 tricúspide	 y	 se	distribuye	por	 todo	 el	 cuerpo	 a	
través	 de	 la	 aorta	 (Figura	 15A).	 Las	 circulaciones	 pulmonar	 y	 sistémica	 son	
normales,	 la	 sangre	 desaturada	 de	 las	 cavas	 va	 a	 los	 pulmonares	 y	 la	 sangre	
oxigenada	de	las	venas	pulmonares	a	todo	el	cuerpo.	Sin	embargo	los	ventrículos	y	
sus	 válvulas	 auriculoventriculares	 permanecen	 cambiados.	 El	 ventrículo	
morfológicamente	 izquierdo	 y	 la	 mitral	 preparados	 para	 presiones	 sistémicas,	
manejan	 la	 circulación	 pulmonar	 de	 bajas	 presiones	 y	 el	 ventrículo	
morfológicamente	 derecho	 y	 su	 válvula	 tricúspide	 preparados	 para	 presiones	
pulmonares,	tienen	que	soportar	presiones	sistémicas.		
	 La	historia	natural	de	la	TGACC	viene	determinada	por	la	coexistencia	o	no	
de	 anomalías	 asociadas,	 situación	 que	 ocurre	 en	 el	 95%	 de	 los	 casos101.	 En	








con	 TGACC	 suelen	 presentar	 insuficiencia	 cardiaca	 congestiva	 en	 un	 25%	de	 los	
casos	 cuando	 no	 se	 asocia	 con	 otras	 lesiones	 y	 en	 un	 67%	 cuando	 se	 asocia;	 de	
forma	similar	y	respectivamente,	la	disfunción	moderada	o	severa	del	VD	sistémico	
ocurre	 entre	 el	 55%	 y	 70%,	 la	 insuficiencia	 tricúspide	 entre	 82%	 y	 84%	 y	 la	
disfunción	del	VI	entre	un	7%	y	25%103.		Son	factores	de	riesgo	de	la	insuficiencia	
cardiaca	 en	 estos	 pacientes,	 la	 disfunción	 del	 VD	 sistémico,	 la	 insuficiencia	
tricuspídea,	 la	malformación	de	Ebstein,	 la	 necesidad	de	 cirugía	 tricuspídea,	 una	














presión	 telediastólica	del	VD	elevada,	el	BAV,	 la	EP	y	 la	disfunción	preoperatoria	
del	VD106.	A	los	20	años	se	seguimiento,	estos	pacientes	están	libres	de	reoperación	
el	32%	de	los	casos,	siendo	el	47%	si	no	portan	conductos	extracardíacos,	y	el	21%	





A:	TGACC	 sin	 lesiones	 asociadas.	 Los	 ventrículos	 y	
sus	 válvulas	 auriculoventriculares	 se	 conectan	
anómalamente	 con	 las	 aurículas	 y	 arterias	
equivocadas,	pero	fisiológicamente	las	circulaciones	
son	 normales	 (doble	 discordancia:	 aurículo‐
ventricular	y	ventrículo‐arterial).	
B:	TGACC	con	lesiones	asociadas:	CIV,	EP,	IT	
C:	 Corrección	 fisiológica:	 Se	 cierra	 la	 CIV,	 se	
implanta	 una	 prótesis	 valvular	 tricuspidea	 y	 un	
conducto	 entre	 VI	 y	 AP	 para	 sortear	 la	 EP.	 Los	
ventrículos	mantienen	su	relación	anómala	y	el	VD	y	








“Doble	 Switch”	 para	 que	 el	 VI	 ejerza	 de	 ventrículo	 sistémico,	 evitando	 los	














y	un	cambio	de	circulación	a	nivel	arterial	mediante	 la	 técnica	de	 Jatene.	Además	se	 cierra	 la	CIV	con	un	
parche.	
B:	 Cuando	 hay	 EP	 se	 realiza	 el	 cambio	 de	 circulación	 a	 nivel	 atrial	 con	Mustard	 o	 Senning	 y	 además	 se	
conecta	 la	Aorta	 con	 el	VI	 a	 través	 ce	 la	 CIV	 con	un	parche	oblicuo	y	 se	 conecta	 el	 VD	 con	 la	AP	 con	un	
conducto	extracardiaco.	
Abreviaturas,	 colores	 	 y	 referencia	 como	 en	 la	 Figura	 1.CIA	 =	 Comunicación	 interauricular,	 	 CIV=Comunicación	
interventricular	
	
	 De	 Bardino,	 recientemente	 ha	 propuesto	 sustituir	 en	 estas	 operaciones	 la	
técnica	de	Mustard	o	Senning	por	un	“hemi‐Mustard”,	que	se	realiza	conectando	la	





esta	 operación,	 que	 las	 presiones	 y	 resistencias	 pulmonares	 sean	 bajas.	 En	 los	
casos	sin	EP,	se	realiza	un	“banding”	previo	en	la	mayoría	de	los	casos	para	evitar	








pocos	 pacientes	 cada	 una	 y	 con	 seguimientos	 que	 no	 superan	 los	 15	 años.	 La	
mortalidad	hospitalaria	y	la	tardía	oscilan	entre	0	y	10%111‐115.	La	supervivencia	a	
los	20	 años	 es	del	 83%	en	 los	 casos	 sin	EP	 (técnica	de	 Jatene),	 y	 de	75%	en	 los	





pacientes	 presentan	 con	 mucha	 frecuencia	 arritmias,	 siendo	 la	 principal	 el	 BAV	
completo	antes	y	después	de	la	corrección	anatómica112.	Otras	arritmias	derivan	de	
las	TM	o	TS	asociadas.	Permanecen	libres	de	arritmia	el	78%	sin	EP	y	el	57%	con	
EP111.	 Unos	 pocos	 pacientes	 evolucionan	 con	 insuficiencia	 valvular	 aórtica,	
alcanzando	 el	 4	 y	 8%	 de	 los	 casos112,115	 en	 los	 que	 puede	 ser	 necesario	 el	








	 Son	 pocos	 los	 centros	 en	 el	 mundo	 que	 acumulan	 una	 experiencia	
significativa	 en	 la	 Operación	 con	 TM.	 Hemos	 realizado	 una	 búsqueda	 de	 dichos	
centros	a	través	de	sus	publicaciones	en	lengua	inglesa,	o	con	traducción	al	inglés,	
que	constan	en	el	“PubMed”	(US	National	Library	of	Medicine National	Institutes	of	
Health),	 	 y	 destacamos	 los	 8	 centros	 que	 superan	 las	 200	 operaciones	 con	 TM.	
Estos	hospitales	 son:	1)	 “Hospital	 for	Sick	Children”	de	Toronto,	Canada116,117,	2)	
“Hospital	 for	 Sick	 Children”	 de	 Londres,	 Inglaterra118‐122,	 3)	 “Hannover	 Medical	
School”	de	Hannover,	Alemania9,123,124,	4)	Nuestra	serie	del	HURC	de	Madrid56,66,80,	
5)	 “Kardiocentrum	 University	 Hospital	 Motol”	 de	 Praga125,126,	 6)	 “Texas	 Heart	
Institute”	 de	 Houston127,128,	 7)	 “Brompton	 Hospital,	 National	 Heart	 and	 Lung	
Institute”	 de	 Londress	 129		y	 8)	 “Children's	 Memorial	 Hospital”	 de	 Chicago130.	 El	

























casuística	 y	 otros	 aspectos,	 pero	 sólo	 durante	 los	 primeros	 años	 de	
seguimiento9,116,118‐122,125,127,128,	 careciendo	 de	 la	 evolución	 a	 largo	 plazo.	 	 Otros	
ofrecen	datos	con	seguimiento	a	 largo	plazo,	pero	no	abarcan	toda	la	casuística	o	
todos	 los	 aspectos117,123.	 Algunas	 publicaciones	 exponen	 exclusivamente	 las	
operaciones	con	TM	en	pacientes	con	TGA	simple,	excluyendo	 los	casos	con	TGA	
compleja,	 de	 peor	 pronóstico53,118,129.	 Otros	 analizan	 sus	 datos	 a	 partir	 de	 los	
pacientes	 con	 supervivencia	hospitalaria,	 sin	 referencia	 expresa	a	 la	 totalidad	de	
casos53.	 	 Algunos	 estudios	 exponen	 los	 resultados	 de	 las	 operaciones	 con	 TM	
conjuntamente	con	 los	resultados	de	 las	operaciones	con	TS42,124,125,139	o	bien	 los	
contrastan	con	los	resultados	de	las	operaciones	con	TJ123,130.	Finalmente	algunos	
grupos,	 buscando	 una	 casuística	 importante,	 agrupan	 sus	 resultados	 en	 estudios	
multi‐céntricos	 exclusivamente	 de	 las	 operaciones	 con	 TM141,	 o	 asociadas	 a	 las	
operaciones	 con	 TS35,61	 o	 con	 las	 operaciones	 con	 TS	 conjuntamente	 con	 las	
operaciones	con	TJ142‐144.	
	
	 Como	 ejemplo	 de	 la	 disparidad	 de	 datos	 y	 su	 difícil	 interpretación,	
comparamos	 los	 resultados	 de	 la	 operación	 con	 TM	 en	 los	 dos	 centros	 con	más	
experiencia	 en	 el	 mundo,	 el	 “Hospital	 for	 Sick	 Children”	 de	 Toronto116,117	 	y	 el	
“Hospital	 for	 Sick	 Children”	 de	 Londres118‐122.	 Contrastamos	 sus	 datos	 en	 los	
principales	 aspectos	 del	 seguimiento	 tardío	 añadiendo	 puntualmente	 la	
experiencia	de	otros	grupos	hospitalarios.		
	
	 Los	 datos	 sobre	 mortalidad	 tardía	 de	 ambos	 centros	 son	 bastante	
diferentes.	El	grupo	de	Toronto116en	toda	su	serie	completa	de	TM	comunica	una	
mortalidad	 tardía	 del	 16%	 en	 los	 pacientes	 con	 un	 seguimiento	 medio	 de	 11,5	
años,	 mientras	 que	 el	 grupo	 londinense118	 aporta	 un	 22%	 con	 11,7	 años	 de	
seguimiento	 medio.	 Ambos	 coinciden	 en	 que	 la	 muerte	 súbita	 es	 una	 de	 las	








	 Esta	 disparidad	 de	 datos	 sobre	 la	 mortalidad	 se	 acrecienta	 aún	 más	 al	
comprobar	 que	 el	 grupo	 de	 Toronto	 incluye	 en	 su	 publicación	 a	 todos	 los	
pacientes,	con	TGA	simple	y	compleja,	mientras	que	el	londinense	incluye	sólo	a	los	
pacientes	con	TGA	simple.	Esta	diferente	metodología	hace	difícil	el	equiparar	los	
resultados	 de	 ambos	 centros	 ya	 que	 aparentemente	 la	 TGA	 compleja	 tiene	 peor	
pronóstico.	 Por	 otro	 lado,	 el	 grupo	 médico	 del	 “University	 Medical	 Centre”	 de	
Leiden,	 Holanda36presenta una supervivencia	 a	 los	 10	 años	 de	 94%	 en	 la	 TGA	
simple,	 	 y	 sólo	 del	 75%	 en	 la	 TGA	 compleja;	 y	 el	 grupo	 médico	 del	 “Children’s	
Hospital	of	Buffalo”,	New	York131,	 tiene	una	mortalidad	tardía	de	1,8%	en	 la	TGA	
simple	pero	un	13,7%	en	la	TGA	compleja.	No	todos	los	estudios	comparten	estos	





con	 más	 experiencia	 en	 la	 operación	 con	 TM	 publican	 resultados	 similares.	 En	
Toronto116,	 el	 61%	 de	 los	 pacientes	 mantienen	 el	 ritmo	 sinusal	 	 y	 el	 14%	 han	
presentado	fibrilación	auricular.	En	Londres118,	el	62%	permanecen	en	sinusal,	y	el	
15,6%	en	fibrilación	auricular.	El	seguimiento	en	ambos	centros	es	de	11‐12	años	
de	 media.	 Esta	 similitud	 puede	 no	 ser	 acertada,	 si	 consideramos	 que	 el	 grupo	
londinense	excluye	en	su	estadística	al	grupo	de	pacientes	con	TGA	compleja118.	De	
nuevo	 no	 está	 claro	 que	 el	 tipo	 de	 TGA,	 simple	 o	 compleja,	 tenga	 impacto	 en	 la	
incidencia	 de	 arritmias	 tardías	 en	 la	 TM.	 Así,	 mientras	 que	 un	 estudio	 multi‐
céntrico	que	engloba	la	experiencia	de	 	6	hospitales	en	Bélgica145,	están	 libres	de	
arritmia	el	86%	en	 las	TGA	simples	y	solo	el	60%	en	 las	TGA	complejas	a	 los	10	
años	de	seguimiento,	el	grupo	del	Hospital	Universitario	de	La	Paz	de	Madrid146,	no	
encuentra	 diferencia	 entre	 ambas	 patologías;	 en	 otros	 grupos,	 la	 incidencia	 de	
arritmia	es	menor	en	la	TGA	compleja44.	
	 	






TM	y	en	general	 representa	 la	primera	causa	de	mortalidad	en	 la	mayoría	de	 las	
series.	 Muchas	 de	 estas	 muertes	 súbitas	 ocurren	 en	 pacientes	 clínicamente	
asintomáticos	y	en	ausencia	de	arritmias.	En	el	futuro,	puede	ser	de	gran	utilidad	el	
detectar	 factores	 de	 riesgo	 que	 puedan	 predecir	 la	muerte	 súbita	 para	 tratar	 de	
evitarla.	 Una	 solución	 que	 se	 plantea	 en	 la	 actualidad,	 es	 el	 implante	 del	
62 
 
desfibrilador	 en	 estos	 pacientes.	 Existe	 consenso	 general	 en	 su	 implante	 en	
pacientes	que	hayan	sufrido	paradas	cardiacas	abortadas	(prevención	secundaria),	




la	 relación	 taquiarritmia	 y	muerte	 súbita	 constituye	 un	 objetivo	 principal	 de	 los	
investigadores.		
	
	 En	 relación	 a	 la	muerte	 súbita	 y	 las	 arritmias	 ventriculares	malignas,	 los	
datos	de	estos	dos	centros	no	son	superponibles.	El	grupo	de	Toronto116		encuentra	
relación	entre	la	muerte	súbita	y	las	taquiarritmias	en	el	postoperatorio	inmediato	








































parciales,	 debido	 a	 que	 los	 cardiólogos	 que	 atienden	 adultos,	 parten	 de	 una	
población	 limitada	 en	 relación	 a	 la	 población	 original	 y	muy	 seleccionada	 por	 el	
grado	 de	 sintomatología,	 interés	 del	 paciente	 o	 simplemente	 por	 disponibilidad	
geográfica.	Estos	estudios	presentan	serias	limitaciones	y	sus	conclusiones	no	son	
aplicables	a	 la	 totalidad	de	pacientes.	No	resulta	 infrecuente,	que	 los	centros	que	
estudian	 estos	 adultos	 expongan	 la	 evolución	 de	 estos	 pacientes	 tomando	 como	
punto	de	partida	o	punto	“0”	de	la	evolución,	su	desvinculación	al	centro	pediátrico	






















	 En	 España,	 los	 grandes	 hospitales	 y	 por	 lo	 tanto,	 los	 centros	 terciarios,		








muy	 limitada.	 La	 primera	 serie	 publicada	 de	 la	 operación	 con	 TM	 fue	 la	 del	
Hospital	Universitario	La	Paz	en	el	año	1976151	y	consistió	en	26	pacientes.	En	años	
posteriores	este	centro	alcanzó	los	55	casos	de	pacientes	operados	con	TM		y	sus	
resultados	 junto	 con	 los	 operados	 con	 TS	 fueron	motivo	 de	 una	 publicación	 en	
1992146	 para	 contrastar	 sus	 resultados.	 Simultáneamente	 en	 el	 Hospital	
Universitario	 Puerta	 de	 Hierro	 de	 Madrid	 se	 inició	 un	 importante	 programa	 de	
investigación	 experimental	 sobre	 las	 arritmias	 secundarias	 a	 las	 técnicas	 de	
Mustard	 y	 Senning152,153.	 El	 Hospital	 Val	 d’Hebron	 publicó	 en	 el	 año	 200544	 su	












Trasposición	 de	 Grandes	 Arterias	 (TGA),	 y	 corregidos	 en	 la	 infancia	 de	 forma	
fisiológica	 con	 la	 Técnica	 de	Mustard	 (TM).	 En	 nuestro	 país,	 la	 TM	 fue	 utilizada	
para	 la	 corrección	 fisiológica	 de	 la	 TGA	 en	 los	 años	 1978‐2000,	 hasta	 que	 fue	
sustituida	por	la	técnica	de	corrección	anatómica	de	Jatene.	De	aquella	época,	en	la	
actualidad	existen	pacientes	que	han	alcanzado	la	edad	adulta.	
Mediante	 la	 corrección	 fisiológica	 de	 la	 TGA	 con	 la	 TM,	 el	 ventrículo	
morfológicamente	 derecho	 se	 comporta	 como	 ventrículo	 sistémico.	 La	 pregunta	
que	 surge,	 responde	 a	 si	 el	 ventrículo	 derecho	 y	 la	 válvula	 aurículo‐ventricular	






las	 que	 el	 ventrículo	 anatómicamente	 derecho	 actúa	 de	 sistémico.	 Estos	






Se	 supone	 que	 los	 pacientes	 operados	 con	 técnica	 de	 Mustard	 en	 los	
primeros	 años	 de	 vida,	 han	 entrado	 en	 la	 edad	 adulta	 mayoritariamente	
asintomáticos,	sin	tratamiento	médico	y	con	sensación	subjetiva	de	bienestar.	En	la	
edad	 adulta,	 la	 mortalidad	 tardía	 las	 arritmias,	 las	 lesiones	 residuales	 y	







	 Estos	 factores,	 mortalidad,	 arritmia	 y	 disfunción	 ventricular,	 junto	 con	 la	
hipertensión	 pulmonar	 y	 la	 transposición	 compleja	 de	 grandes	 arterias	 se	




procedimientos	 terapéuticos	pueden	ser	 también	 factores	de	 riesgo	de	arritmias.	






 Estudiar	 la	 supervivencia,	 clase	 funcional,	 situación	 clínica,	 y	 necesidades	
de	tratamiento	tras	30	años	de	seguimiento,	en	pacientes	con	Trasposición	
de	 Grandes	 Arterias	 operados	 con	 la	 Técnica	 de	 Mustard	 en	 el	 Hospital	
Universitario	Ramón	y	Cajal	en	el	periodo	1978‐1990.		
 Analizar	la	frecuencia	y	causalidad	de	la	muerte	tardía	en	estos	pacientes.	
 Observar	 la	 frecuencia,	 y	 los	 tipos	 de	 arritmias	 que	 presentan	 estos	
enfermos	 durante	 el	 seguimiento;	 así	 como,	 sus	 factores	 de	 riesgo	 y	 la	
necesidad	de	implante	de	marcapasos	o	desfibrilador	automático.	




técnica	 de	 Mustard;	 además,	 precisar	 el	 tratamiento	 de	 ellas,	 mediante	
procedimiento	percutáneo	o	intervención	quirúrgica.	






la	 correlación	 que	 pueda	 existir	 con	 la	 mortalidad,	 las	 arritmias	 y	 la	
disfunción	ventricular.	
 Determinar	 si	 la	 TGA	 compleja	 tiene	 un	 impacto	 clínico	 significativo	 y	
peor	pronóstico	en	relación	a	la	TGA	simple.	
 Comparar	 los	 resultados	 de	 los	 pacientes	 operados	 con	 la	 técnica	 de	
Mustard,	con	 los	 intervenidos	con	la	 técnica	de	 Jatene	y	 los	portadores	








	 Se	 trata	 de	 un	 estudio	 de	 cohorte	 retrospectivo	 y	 unicéntrico	 sobre	 la	
evolución	clínica	de	pacientes	con	TGA	operados	con	TM	en	el	HURC	de	Madrid	en	
el	 periodo	1978‐1990.	 Los	pacientes	 fueron	 seguidos	 en	 el	 tiempo	por	 el	mismo	
equipo	médico	 tanto	 en	 la	 edad	pediátrica	 como	 adulta.	 La	 recogida	de	datos	 se	
efectuó	 al	 final	 de	 la	 evolución	 y	 de	 forma	 retrospectiva	 entre	 los	 años	 2013	 y	
2015.	
	
	 Esta	 investigación	 ha	 sido	 autorizada	 por	 el	 Jefe	 de	 Servicio	 de	 Cirugía	
Cardiovascular	 Infantil,	Dr.	Ricardo	Gómez	con	 fecha	13	de	agosto	del	2012,	y	 el	
Jefe	de	Servicio	de	Cardiología	Infantil	Dra.	María	Concepción	Quero	con	fecha	23	
de	enero	2013	y	por	el	Comité	de	Ética	del	HURC	con	fecha	10	de	abril	del	2013	
(Anexo	 2).	 Cuenta	 también	 con	 el	 consentimiento	 informado	 por	 parte	 de	 cada	
paciente	contactado,	sobre	 la	naturaleza	de	 la	 investigación	y	 la	gestión	anónima	







marginal	 y	 el	 septo	 interatrial	 que	 se	 prolonga	 a	 través	 de	 la	 aurícula	 izquierda	
(AI),	 hasta	 un	 punto	 medio	 entre	 la	 desembocadura	 de	 las	 venas	 pulmonares	
derechas.	 Se	 reseca	 el	 septo	 interatrial	 en	 su	 totalidad,	 evitando	 la	 perforación	
auricular.	 No	 se	 realiza	 incisión	 posterior	 del	 seno	 coronario.	 Se	 implanta	 un	









orejuela	 izquierda	 que	 drena	 la	 sangre	 de	 la	 circulación	 cava‐mitral‐pulmón	


















	 En	 el	HURC	 se	 han	 operado	 con	Técnica	 de	Mustard	 295	 pacientes	 desde	
1978	hasta	el	año	2000,	con	una	mortalidad	hospitalaria	de	47	(15,9%)	pacientes.	
Se	 han	 excluído	 del	 presente	 estudio,	 aquellos	 casos	 con	 TGA	 operados	 con	






estudio	 los	 104	 pacientes	 intervenidos	 en	 los	 años	más	 recientes,	 entre	 1991	 y	
2000;	y	 se	ha	 limitado	 la	actual	 investigación	al	periodo	 inicial,	1978‐1990,	para	










	 Se	 consideró	 como	objetivo	principal	 en	este	 estudio,	 analizar	 los	eventos	
que	se	puedan	producir	a	lo	largo	de	muchos	años	de	evolución	desde	la	operación	
con	TM,	con	un	número	suficiente	de	pacientes;	más	que	los	eventos	que	puedan	
ocurrir	 a	 los	 pocos	 años	 de	 evolución,	 con	 una	 casuística	 mayor.	 Incluso	 en	 un	
estudio	 preliminar	 de	 nuestra	 cohorte	 inicial,	 no	 se	 ha	 encontrado	 diferencias	
significativas	en	mortalidad,	arritmias	y	disfunción	del	VD	en	los	primeros	años	de	
seguimiento,	 entre	 los	 operados	 en	 los	 primeros	 años	 (1978‐1990)	 y	 los	
intervenidos	en	los	últimos	(1991‐2000).	
	
	 De	 los	 191	 pacientes	 operados	 en	 el	 periodo	 1978‐1990,	 32	 (16,7%)	
fallecieron	 durante	 la	 estancia	 hospitalaria.	 Los	 criterios	 de	muerte	 hospitalaria	
están	de	acuerdo	con	las	normas	establecidas	por	el	Comité	Conjunto	de	la	Base	de	
Datos	 de	 Cardiopatías	 Congénitas	 de	 	 las	 Sociedades	 Científicas	 The	 Society	 of	









de	 los	 datos	 sanitarios	 en	 España,	 era	 pobre	 en	 las	 décadas	 70‐80	 y	 la	 cultura	
informática	escasa.	La	descentralización	sanitaria	y	la	correspondiente	dispersión	
Esquema	1	 	
Diagrama	 de	 la	 serie	 de	 pacientes	 operados	 con	 técnica	 de	 Mustard	 en	 el	 Hospital	

















asintomáticos.	 Los	 medios	 usados	 para	 el	 estudio	 fueron	 las	 historias	 clínicas,	
sistemas	 informáticos	 como	 el	 “Cajal”,	 “Dromos”,	 “HP	 His”,	 “Horus”,	 “Cibeles”	 y		







año	 2012,	 fueron	 sometidos	 a	 una	 revisión	 en	 el	 periodo	 2013‐2015.	 	 Los	 datos	
demográficos,	morfológicos	y	clínicos,	así	como	los	obtenidos	mediante	ECG	(de	12	
derivaciones),	 ecocardiograma	 transtorácico,	 ergometría,	 Holter	 de	 24	 horas,	
diagnóstico	por	imagen,	estudios	hemodinámicos	por	cateterismo	y	reoperaciones	
o	 procedimientos	 percutáneos,	 fueron	 extraídos	 de	 la	 historia	 clínica	 que	
comprende	 los	 ingresos	 hospitalarios	 y	 las	 revisiones	 ambulatorias	 regulares	
realizadas	en	el	HURC,	entre	ellas	su	última	revisión	entre	 los	años	2013	y	2015.	
Estas	revisiones	 fueron	realizadas	por	el	mismo	equipo	médico,	 tanto	en	 la	edad	
infantil	 como	 en	 la	 adulta	 y	 recientemente	 fueron	 sometidos	 a	 un	 protocolo	
estricto	 (Anexo	 3),	 siguiendo	 las	 indicaciones	 de	 las	 sociedades	 científicas	
“European	 Society	 of	 Cardiology”157	 y	 “The	 American	 College	 of	
Cardiology/American	Heart	Association”158.	La	anamnesis,	exploración	física,	ECG,	
ecocardiograma	 transtorácico	 y	 Holter	 	 fueron	 realizados	 de	 forma	 rutinaria	 de	
Esquema	2	 	

























forma	 anual	 o	 bianual	 en	 todos	 los	 pacientes.	 La	 resonancia	magnética	 (RM),	 el	
estudio	 isotópico	 de	 medicina	 nuclear	 (MN)	 en	 portadores	 de	 marcapaso,	 la	





los	 cortes	 en	modo	 2	 D	 y	 posteriormente	 el	 eco	 doppler	 color,	 de	 acuerdo	 a	 la	
disponibilidad	tecnológica	ecocardiográfica	de	cada	periodo.	En	los	últimos	años	se	
han	seguido	las	recomendaciones	de	la	“American	Society	of	Echocardiography”159.	
La	 Resonancia	 Magnética	 se	 realizó	 con	 un	 Philips,	 Achieva®	 1,5	 Tesla.	 El	
protocolo	de	 estudio	 incluyó	 secuencias	 en	 “sangre	negra”	 y	 “sangre	blanca”	 con	
planos	 intrínsecos	 cardiacos,	 estudio	 angiográfico	 con	 contraste	 y	
reconstrucciones	en	3	D	axial	con	o	sin	contraste	para	el	estudio	de	la	anatomía,		y	
secuencias	de	realce	tardío	en	los	planos	intrínsecos	cardiacos	para	el	estudio	de	la	
función	ventricular.	 Se	analizó	 la	 secuencia	de	eje	 corto	en	ambos	ventrículos	de	
forma	 independiente,	 eligiendo	 la	 tele‐diástole	 y	 la	 tele‐sístole	 para	 dibujar	 el	
contorno	 del	 endocardio	 y	 se	 excluyeron	 los	 músculos	 papilares	 y	 grandes	
trabéculas	en	ambas	 fases.	 La	ventriculografía	 isotópica	de	Medicina	Nuclear	 fue	





dosis	 de	 hasta	 25mCi.	 La	 exploración	 se	 realiza	 en	 una	 gammacámara	 Infinia	
Hawkeyes	 de	 doble	 cabezal.	 Se	 obtienen	 32	 imágenes	 y	 se	 divide	 el	 ciclo	 en	 16	
imágenes.	Las	imágenes	se	procesan	en	una	estación	Xeleris	y	se	utiliza	un	paquete	
comercial	que	permite	la	cuantificación	de	la	FE	del	VD	y	VI	así	como	el	cálculo	de	





cinta	 rodante.	 La	 determinación	 en	 sangre	 periférica	 del	 péptido	 natriurético	
(BNP)	 se	 midió	 mediante	 el	 inmunoensayo	 eléctrico‐químico‐luminiscente	
disponible	comercialmente.	Los	valores	normales	en	el	 laboratorio	del	HURC	son	












responsables	 (Anexo	 5).	 En	 su	 mayoría	 los	 cuestionarios	 se	 rellenaron	 con	 los	
datos	de	informes	clínicos	facilitados	por	sus	médicos.	
	
	 De	 los	 159	 pacientes	 que	 constituyen	 el	 estudio,	 no	 fue	 posible	 la	
localización	 en	 5	 (3,1%)	 y	 de	 ellos	 solo	 conseguimos	 los	 datos	 evolutivos	 de	 los	
primeros	 años	 en	 la	 historia	 clínica	 del	 HURC	 (Esquema	 2).	 De	 los	 5	 pacientes	
perdidos,	 3	 son	 TGA	 simples	 y	 2	 TGA	 complejas.	 El	 tiempo	 trascurrido	 entre	 la	






	 Los	 datos	 demográficos,	 anatómicos,	 preoperatorios,	 peri‐operatorios	 y	
hospitalarios	de	los	pacientes	operados	con	TM	están	expuestos	en	la	Tabla	2	y	3.	
Hemos	definido	la	TGA	como	simple,	si	el	septo	interventricular	está	intacto	o	con	












Un	 10%	 de	 los	 pacientes	 tuvieron	 otras	 operaciones	 previas	 al	 Mustard	 como	

















































Datos	 N Mediana RIC	
Edad	en	la	operación	(años)	 159 0,58 0,33‐1,00	
Tiempo	de	extracorpórea	(minutos) 157 80 65,0‐92,5	
Tiempo	de	Clampaje	aórtico	(minutos) 154 57 50,0‐67,0	
Temperatura	rectal	(grados)	 156 18 16,25‐23,75
Tiempo	de	parada	circulatoria	 75 50 43,0‐58,0	




















































	 Definimos	 como	 arritmia	 en	 el	 postoperatorio	 inmediato,	 la	 ausencia	 de	
ritmo	 sinusal	 en	 el	 ECG	 y/o	 Holter;	 no	 se	 consideró	 arritmia	 la	 presencia	 de	
extrasistolia	 auricular	 o	 ventricular	 aislada.	 Se	 distinguieron	 tres	 grupos	 de	
arritmia:	 1)	 La	 disfunción	 sinusal,	 2)	 La	 taquiarritmia	 y	 3)	 El	 bloqueo	
auriculoventricular	 (BAV).	La	disfunción	 sinusal	 incluyó	el	 ritmo	nodal,	bloqueos	
sinusales	 o	 ritmo	 auricular	 bajo	 acompañado	 por	 variaciones	 significativas	 en	
longitud	entre	QRS	y	QRS	y	cuadros	clínicos	de	bradicardia/taquicardia	de	acuerdo	
a	los	criterios	modificados	de	Kruger160.	La	disfunción	sinusal	debe	ser	mantenida	
al	 menos	 durante	 24	 horas	 para	 ser	 considerado	 como	 arritmia	 en	 nuestro	
protocolo.	 La	 taquiarritmia	 incluye	 el	 flutter	 auricular,	 la	 fibrilación	 auricular,	 el	
fibrilo‐flutter	 (ya	 que	 no	 es	 posible	 distinguirlas	 por	 separado	 en	 cada	 paciente	
concreto),	 la	 taquicardia	 supraventricular,	 la	 taquicardia	 de	 la	 unión	 y	 la	
taquicardia	ventricular	sostenida	(>10	latidos)	y	la	no	sostenida	(4‐10	latidos).	El	
paciente	 con	 cualquier	 episodio	 de	 taquiarritmia	 postoperatoria	 bien	






	 La	 función	sistólica	del	ventrículo	derecho	en	el	postoperatorio	 inmediato	
fue	catalogada	por	los	ecocardiografistas	de	forma	subjetiva.	Se	valieron	para	ello	
de	 la	 tecnología	ecocardiográfica	disponible	en	cada	periodo.	La	definieron	como	
normal	 o	 disminuida	 de	 forma	 leve,	 moderada	 o	 severa.	 De	 manera	 similar	 se	
objetivó	 la	 ausencia	 o	 presencia	 de	 insuficiencia	 valvular	 tricuspidea	 en	 el	




Se	 detectó	 insuficiencia	 VD	 moderada	 postoperatoria	 en	 solo	 un	 caso.	 Cinco	





	 Algunos	 pacientes	 presentaron	 lesiones	 neurológicas,	 muchas	 de	 ellas	
preoperatorias	 y	 otras	 derivadas	de	 la	 técnica	 de	 circulación	 extracorpórea	 y	 en	





Se	 determinaron	 las	 lesiones	 residuales	 mediante	 la	 ecocardiografía,	
imagen	por	RM	o	MN	y	eventual	estudio	de	cateterismo	de	acuerdo	a	los	siguientes	
conceptos.	 Se	 consideró	 que	 hubo	 obstrucción	 venosa	 de	 las	 cavas	 o	 venas	
pulmonares	 ante	 un	 gradiente	 >4	 mmHg	 o	 velocidad	 de	 flujo	 >1,5	 m/seg	 en	 el	
estudio	 ecocardiográfico	 y/o	 una	 velocidad	 de	 flujo	 >1,5	 m/seg	 en	 RM	 y/o	 un	
estrechamiento	 de	 la	 luz	 del	 canal	 cavo‐mitral	 y	 venas	 pulmonares	 –	 tricúspide	




	 Se	 consideró	 CIA	 o	 CIV	 residual	 ante	 la	 presencia	 de	 paso	 de	 sangre	 /	
contraste	 a	 nivel	 auricular	 o	 ventricular	 respectivamente	 por	 alguno	 de	 los	
métodos	 citados,	 o	 cuando	 precisaron	 de	 terapia	 intervencionista.	 Se	 considera	
que	 hay	 una	 EP	 residual	 ante	 un	 gradiente	 de	 presiones	 entre	 el	 VI	 y	 la	 arteria	
pulmonar	superior	a	16	mmHg.	La	EP	fue	clasificada	de	leve	si	el	gradiente	es	<30	
mmHg,	moderada	entre	30	y	60	mmHg	y	severa	si	el	gradiente	es	>60	mmHg.	Se	
considera	 significativa	 a	 la	 EP	 moderada	 o	 severa	 o	 cuando	 fue	 motivo	 de	
intervencionismo.	 El	 concepto	 y	 la	 variable	 de	 lesión	 residual	 engloba	 las	
obstrucciones	de	cavas	o	de	venas	pulmonares,	los	cortocircuitos	residuales,	la	EP	
y	otras	lesiones	residuales	como	la	coartación	y	la	insuficiencia	valvular	pulmonar.	
No	 se	 incluye	 en	 este	 concepto	 la	 insuficiencia	 tricúspide,	 que	 se	 analizará	 de	
forma	aislada.		
	
	 El	 tratamiento	 invasivo	de	 las	 lesiones	 residuales	 se	dividió	en	quirúrgico	
(reoperación)	 o	 percutáneo	 (cateterismo).	 No	 se	 consideró	 reoperación,	 ni	
procedimiento	 percutáneo,	 el	 implante	 de	marcapaso	 o	 procedimientos	 sobre	 el	
mismo.	En	las	reoperaciones	y	procedimientos	percutáneos	anotamos	las	fechas	en	
que	 se	 produjeron,	 la	 causa,	 la	 técnica,	 la	 edad	del	 paciente	 y	 el	 tiempo	 en	 años	
trascurrido	 entre	 la	 operación	 con	 TM	 y	 la	 reoperación	 o	 procedimiento	
percutáneo.	Las	técnicas	en	las	reoperaciones	consistieron	en	la	ampliación	de	los	
canales	venosos	estenóticos	con	parche	de	pericardio	heterólogo	o	goretex,	cierre	
de	 los	 cortocircuitos	 residuales	 con	puntos	o	parche,	 resección	 subvalvular	de	 la	






	 Se	 admite	 que	 el	 paciente	 presenta	 HP	 si	 la	 presión	 sistólica	 en	 arteria	
pulmonar	medida	por	cateterismo	o	calculada	por	ecocardiografía	es	>70%	de	 la	
sistémica	 de	 acuerdo	 a	 la	 definición	 de	 Puley161del	 grupo	 del	 Sick	 Children’s	
Hospital	de	Toronto		y	no	existe	obstrucción	de	venas	pulmonares.	En	presencia	de	












uno	 de	 estos	 tres	 eventos	 constituye	 el	 final	 del	 periodo	 de	 seguimiento	 en	 el	
presente	estudio.	Se	considera	perdido	en	el	seguimiento,	el	paciente	que	no	haya	
asistido	 al	 menos	 una	 revisión	 entre	 los	 años	 2013	 y	 2015	 y	 del	 que	 no	 haya	




	 Se	 consideró	 mortalidad	 tardía,	 a	 la	 ocurrida	 durante	 el	 periodo	 de	
seguimiento,	 y	 supervivencia	 tardía	 la	 resultante	 del	 conjunto	 de	 pacientes	 que	
permanecen	vivos	en	los	años	2013‐2015.	En	cada	paciente	fallecido,	se	constató	la	
fecha	de	 su	 fallecimiento,	 la	 causa,	 edad	y	 tiempo	 trascurrido	 entre	 la	 operación	
con	 TM	 y	 el	 fallecimiento.	 Analizamos	 de	 forma	 especial	 la	 muerte	 súbita,	 que	




Holter	 ocurrida	 durante	 el	 seguimiento.	 Se	 distinguieron	 3	 grupos	 de	 arritmias	
tardías,	 de	 forma	 similar	 a	 las	 arritmias	 en	 el	 postoperatorio	 inmediato.	 La	
disfunción	 sinusal,	 las	 taquiarritmias	 y	 el	 BAV.	 La	 primera	 y	 la	 tercera	 son	
arritmias	pasivas	y	se	consideró	que	están	presentes	en	un	paciente	solo	cuando	
estas	arritmias	aparecen	en	el	ECG	y/o	Holter	en	dos	revisiones	consecutivas,	en	







taquiarritmia,	 aunque	 en	 un	 ECG	 o	 Holter	 posterior	 tenga	 ritmo	 sinusal.	 Si	 un	
paciente	 presenta	 disfunción	 sinusal	 y	 posteriormente	 taquiarritmias	 o	 BAV	 es	
catalogado	 dentro	 del	 grupo	 de	 las	 taquiarritmias	 o	 BAV	 respectivamente.	 Se	
considera	 también	 que	 un	 paciente	 presenta	 arritmia	 si	 ha	 sido	 sometido	 al	
implante	 de	 marcapaso,	 desfibrilador	 automático	 (DAI)	 y/o	 ablación	 y/o	
cardioversión	 o	 en	 tratamiento	 crónico	 con	 drogas	 antiarrítmicas135,161.	 En	 cada	
paciente	 se	 anotó	 el	 tipo	 de	 arritmia,	 la	 fecha	 de	 inicio	 de	 la	misma,	 la	 edad	del	
paciente	 en	 el	 momento	 de	 la	 aparición	 de	 la	 arritmia	 y	 el	 tiempo	 en	 años	




	 La	 función	 sistólica	 tardía	del	VD	a	 lo	 largo	del	 seguimiento	 completo	 fue	
estudiada	 de	 la	 misma	 manera	 que	 en	 el	 postoperatorio	 inmediato.	 El	 estudio	
ecocardiográfico	de	la	función	tardía	del	VD	fue	rutinaria	en	todos	los	pacientes	y	
catalogada	 subjetivamente	 de	 normal	 o	 disminuida	 de	 forma	 leve,	 moderada	 o	
severa,	 considerando	 disfunción	 significativa	 la	 moderada	 y	 severa.	 En	 cada	
paciente	 se	 anotó	 la	 fecha	 del	 informe	 en	 el	 que	 consta	 por	 primera	 vez	 que	 la	
disfunción	 del	 VD	 sistémico	 era	 moderada	 o	 severa,	 la	 edad	 del	 paciente	 en	 el	
momento	de	la	disfunción	moderada/severa	y	el	tiempo	en	años	trascurrido	entre	













del	 dp/dt	 del	 VD	 midiendo	 el	 tiempo	 que	 necesita	 el	 chorro	 de	 regurgitación	
tricuspidea164	para	incrementar	la	velocidad	desde	1	a	2	metros	por	segundo,	que	
de	 acuerdo	 a	 la	 ecuación	 de	 Bernoulli,	 representa	 12	 mmHg	 de	 incremento	 de	
presión.	Se	calcula	entonces	el	dp/dt	como	12	mmHg	dividido	por	ese	tiempo	en	






VD	 mediante	 la	 RM	 que	 es	 considerada	 la	 mejor	 prueba	 para	 dicho	 estudio	 al	
contemplar	 el	 carácter	 tridimensional	 del	 VD.	 Se	 calculó	 la	 fracción	 de	 eyección	
(FE)	 en	 %	 como:	 volumen	 latido	 x	 100	 /	 volumen	 tele‐diastólico	 indexado	 por	
superficie	 corporal,	 siendo	el	 volumen	 latido	 la	diferencia	 entre	 el	 volumen	 tele‐
diastólico	–	volumen	tele‐sistólico	(ambos	indexados	por	superficie	corporal).	
	
	 FE	del	VD	ሺ%ሻ ൌ ሺ୚୭୪୳୫ୣ୬	୲ୣ୪ୣିୢ୧ୟୱ୲ó୪୧ୡ୭	୧୬ୢୣ୶ୟୢ୭ି୴୭୪୳୫ୣ୬	୲ୣ୪ୣିୱ୧ୱ୲ó୪୧ୡ୭	୧୬ୢୣ୶ୟୢ୭ሻ	୶	ଵ଴଴୚୭୪୳୫ୣ୬	୲ୣ୪ୣିୢ୧ୟୱ୲ó୪୧ୡ୭	୧୬ୢୣ୶ୟୢ୭ 	
	
	 Se	admite	que	una	FE	>55%	corresponde	a	una	función	normal,	entre	45	y	
54%	 disfunción	 leve,	 entre	 35	 y	 44%	moderada	 y	 <35%	 severa165.	 De	 nuevo	 se	
consideró	que	la	disfunción	del	VD	fue	significativa	en	las	moderadas	y	severas.	En	
los	 pacientes	 con	 marcapasos	 incompatibles	 con	 la	 RM,	 se	 llevó	 a	 cabo	 la	
ventriculografía	 isotópica	mediante	MN,	 calculando	 la	 fracción	de	 eyección	en	%		
de	 forma	 similar	 a	 la	RM.	Existe	una	buena	 correspondencia	de	 resultados	entre	





disnea	 al	 esfuerzo,	 retención	 hídrica,	 edema	 pulmonar,	 cardiomegalia,	 disnea	
paroxística	nocturna	u	ortopnea	y	hepatomegalia.			
	
	 De	 forma	 similar	 se	 observó	 la	 ausencia	 o	 presencia	 de	 insuficiencia	
valvular	 tricuspidea	 tardía	 con	 el	 ecocardiograma	 y	 se	 categorizó	 el	 grado	 de	
insuficiencia,	 si	 se	 encontraba	 presente,	 en	 leve,	 moderada	 o	 severa,	 	 de	 forma	
subjetiva.		La	IT	fue	considerada	significativa,	en	sus	grados	moderado	o	severo.	Se	
obtuvieron	 los	datos	ecocardiográficos	de	 la	 insuficiencia	valvular	 tricuspidea	en	
dos	momentos	 de	 la	 evolución.	 El	 primero	 fue	 en	 el	 año	 2000,	 a	 los	 16	 años	 de	
evolución	 y	 el	 último	 en	 los	 años	 2013‐2015,	 a	 los	 30	 años	 de	 seguimiento.	 Se	




ausencia	 de	 sintomatología	 clínica,	 el	 tratamiento	 farmacológico,	 y	 la	 clase	
funcional	 de	 la	 NYHA167.	 Consideramos	 clínicamente	 significativas	 las	 clases	
funciones	 III	 y	 IV.	 En	 los	 119	 pacientes	 revisados	 entre	 los	 años	 2013	 y	 2015	
(hemos	 descartado	 los	 35	 fallecidos	 tardíos	 y	 los	 5	 pacientes	 perdidos	 en	 el	
seguimiento).	Se	tabularon	los	síntomas,	si	precisaban	tratamiento	farmacológico,	
como	betabloqueantes,	 antagonistas	de	 los	 receptores	de	 la	 angiotensina,	 o	 si	 se	





	 Recientemente	 hemos	 analizado	 el	 nivel	 de	 BNP	 en	 sangre	 de	 forma	
rutinaria	en	estos	pacientes.	El	péptido	natriurético	cerebral	o	péptido	natriurético	
tipo	 B	o	 “Brain	 Natriuretic	 Peptide”	 (BNP)	 es	 un	polipéptido	de	 32	 aminoácidos	
secretado	por	los	ventrículos	cardíacos	en	respuesta	a	un	alargamiento	excesivo	de	
las	 células	 del	músculo	 cardíaco.	 Su	 secreción	 es	 proporcional	 a	 la	 distensión	
ventricular	por	exceso	de	volemia	y	presión	y	aumenta	en	todos	las	situaciones	de	
insuficiencia	cardiaca.		Se	denominó	BNP	debido	a	que	fue	inicialmente	aislado	de	
un	 extracto	 de	cerebro	porcino,	 sin	 embargo,	 en	 los	 humanos	 es	 producido	
principalmente	 en	 los	 ventrículos	del	 corazón.	El	BNP	es	 secretado	 junto	 con	un	




la	presión	 venosa	 central e	 incrementar	 la	 natriuresis.	 El	 efecto	 neto	 del	 BNP	 es	
disminuir	el	volumen	sanguíneo	y	el	gasto	cardíaco.	El	valor	normal	de	referencia	
del	 BNP	 en	 nuestro	 laboratorio	 es	 <100	 picogramos/ml,	 y	 se	 consideran	
patológicos	y	compatibles	con	disfunción	del	VD	 los	valores	que	superen	 los	100	
picogramos	/ml. 




importante	 en	 los	 casos	de	VD	 sistémico	 como	 la	TGA	 con	 “switch”	 auricular.	 Se	
contabilizaron	 los	METS	máximos	 logrados	 por	 cada	 paciente	 y	 se	 contrastaron	





otro	 lado	 se	 analizó	 en	 cada	 paciente,	 la	 frecuencia	 cardiaca	 basal	 antes	 del	
ejercicio	 y	 el	 máximo	 valor	 durante	 el	 mismo.	 Se	 calculó	 la	 proporción	 del	
incremento	de	 la	 frecuencia	en	el	ejercicio	respecto	al	valor	basal,	y	se	consideró	



















1. Variables	 “tiempo	 al	 evento”	 cuyos	 datos	 evolutivos	 conocemos.	 En	 estas	

























	 Se	 describen	 las	 variables	 cualitativas	 y	 categorizadas	 en	 frecuencias	
absolutas	 y	 relativas.	 	 En	 las	 variables	 continuas	 se	 estudió	 su	 distribución	
mediante	 el	 test	 de	 Kolgomorov‐Smirnov,	 resultando	 todas	 de	 distribución	 no	





	 Se	 lleva	 a	 cabo	 el	 trabajo	 estadístico	 crudo	 o	 básico	 con	 estudios	
comparativos	univariantes,	aplicando	el	test	estadístico	correspondiente	al	tipo	de	
variable:	 X2	 o	 Fisher	 para	 las	 variables	 cualitativas	 o	 nominales	 y	 el	 test	 no	
paramétrico	 de	 Mann	 Whitney	 para	 variables	 continuas	 con	 distribución	 no	
gausiana.		Con	el	test	X2	o	Fisher	se	comparan	las	variables	cualitativas	y	si	más	del	
25%	 de	 las	 casillas	 tienen	 menos	 de	 5	 observaciones,	 aplicamos	 el	 valor	 del	




	 Para	 las	 variables	 tiempo	 al	 evento	 en	 las	 que	 conocemos	 los	 datos	
evolutivos,	 como	 la	 muerte,	 muerte	 súbita,	 arritmia,	 taquiarritmia,	 implante	 de	
marcapaso,	 disfunción	 del	 VD	 sistémico	 por	 ecocardiograma,	 reoperación	 y	
procedimiento	percutáneo,	se	ajustaron	curvas	de	Kaplan‐Maier	para	describir	 la	





de	 dicho	 riesgo	 proporcional	 y	 por	 tanto	 un	 valor	 HR	 y	 p	 sólo	 aproximado,	 en	
aquellos	 casos	 en	 los	 que	 se	 produzca.	 En	 la	 regresión	 de	 Cox	 univariante,	 se	
expresan	los	resultados	como	hazard	ratios	(HR)	con	su	intervalo	de	confianza	del	
95%	(IC	95%).	Los	HR	>1	implica	un	incremento	de	riesgo	y	<1	una	disminución	
de	 riesgo	 (“carácter	 protector”).	 Para	 comparar	 las	 curvas	 entre	 dos	 variables	
tiempo	 dependientes,	 se	 usó	 la	 regresión	 de	 Cox	 con	 co‐variable	 tiempo	
dependiente.	
	
	 Se	 han	 incluido	 en	 el	 estudio,	 los	 datos	 de	 los	 5	 pacientes	 perdidos	 en	 su	





de	 riesgo	 o	 predictores	 independientes.	 En	 cada	 estudio	 multivariante	 y	 de	
acuerdo	a	 las	 indicaciones	de	Harrell169,	 solo	 incluimos	una	variable	por	cada	10	
eventos	en	el	modelo	máximo.	Las	variables	son	elegidas,	entre	las		que	resultaron	
estadísticamente	significativas	(p≤0,05),	en	los	modelos	univariantes,	por	tener	un	
mayor	 interés	 clínico,	 o	 porque	 creemos	 puedan	 tener	 un	 mayor	 impacto	 en	 la	
evolución	de	los	pacientes.	Evitamos	que	dos	variables	relacionadas	entre	sí	(con	














	 Se	 estimaron	 las	 curvas	 (suavizadas)	 de	 riesgo	 instantáneo	 de	 muerte,	

















En	 relación	 con	 ciertos	 eventos	 como	 la	 muerte,	 muerte	 súbita,	 arritmia,	
taquiarritmia,	 implante	 de	 marcapaso,	 disfunción	 del	 VD	 sistémico	 por	
ecocardiograma,	reoperación	y	procedimiento	percutáneo,	conocemos	paso	a	paso	
la	evolución	acumulativa	(variables	tiempo	al	evento)	a	lo	largo	de	los	años	(visión	
continua	 tipo	 “video”)	 y	 los	 expresamos	 con	 curvas	 de	 Kaplan‐Meier.	 De	 otros	
como	la	clase	funcional	o	los	niveles	de	BNP	en	sangre	conocemos	la	situación	más	





	 Uno	 de	 los	 aspectos	 más	 importantes	 de	 esta	 investigación	 es	 el	
seguimiento	 tardío	 y	 en	 concreto	 conocer	 cómo	 se	 encuentran	 estos	 pacientes	










la	 revisión	entre	 los	años	2013	y	2015,	 incluidas	 las	pre	o	peri‐operatorias	y	 las	
tiempo	dependientes,	aparecen	expuestas	en	la	Tabla	5.	Es	de	destacar	el	hecho	de	





























































	 De	 los	159	supervivientes	hospitalarios,	 119	 (74,8%)	permanecen	vivos	y	
35	(22%)	habían	fallecido	(Tabla	6).		La	causa	más	frecuente	de	muerte	tardía	fue	
la	muerte	súbita	 (40%	de	 las	muertes)	y	 la	 reoperación	(22%).En	 la	edad	adulta	
solo	 fallecieron	2	 (1,6%)	pacientes.	 La	mediana	de	edad	de	 los	35	 fallecidos	y	 el	






pneumonectomía	 izquierda.	 Un	 paciente	 con	EP	 severa	 y	 obstrucción	 de	 la	 vena	
cava	inferior	falleció	por	bajo	gasto	en	el	postoperatorio	inmediato.	Otro	paciente	
con	EP	significativa	y	obstrucción	de	ambas	cavas	 falleció	por	 lesión	neurológica	
en	 la	 reoperación.	 Un	 paciente	 con	 coartación	 de	 aorta	 y	 obstrucción	 de	 ambas	
cavas	 fue	 reoperado	 por	 recoartación	 y	 posteriormente	 por	 la	 obstrucción	 de	
cavas,	 falleciendo	por	hemorragia	en	el	 inmediato	postoperatorio.	Finalmente	en	
un	paciente	 con	HP	al	 que	no	 se	 cerró	 la	CIV	 (Mustard	Paliativo),	 se	procedió	 al	
cierre	de	la	CIV	a	los	3,2	años	después	del	Mustard,	evolucionando	posteriormente	




procedió	 al	 cierre	 de	 la	 CIV	 y	 resección	 de	 EP	 a	 los	 8,1	 años	 de	 evolución	 y	 al	




a	 nivel	 sistémico	 y	múltiples	 atelectasias.	 Hubo	 3	 fallecimientos	 por	 pneumonía.	
Uno	 por	 pneumonía	 bilateral	 por	 broncoaspiración	 (hallazgo	 de	 autopsia),	 otro,	
con	 lesiones	 neurológicas	 previas,	 por	 una	 infección	 respiratoria	 severa	 y	
finalmente	 otro	 con	 obstrucción	 de	 venas	 pulmonares	 que	 no	 se	 reoperó	 y	 que	
cursó	con	pneumonías	de	repetición.	Tres	fallecieron	con	disfunción	del	VD	severa	
asociada	 a	 insuficiencia	 valvular	 tricuspidea	moderada	 o	 severa.	 Dos	 estaban	 en	
lista	de	trasplante,	uno	cardiaco	y	otro	cardiopulmonar.	Tres	pacientes	fallecieron	
de	 forma	 accidental.	 Uno	 tras	 caer	 por	 unas	 escaleras	 en	 un	 centro	 comercial	 y	






































Variables	 N Mediana	 RIC	






	 La	 curva	de	 supervivencia	 tardía	de	 los	159	pacientes	está	expuesta	en	 la	
Figura	18.	La	supervivencia	es	del	85%	a	los	10	años,	84%	a	los	15	años,	79%	a	los	
20	y	25	años,	y	76%	a	los	30	y	35	años	de	evolución.	La	supervivencia	al	final	del	
seguimiento	 de	 30	 años	 fue	 del	 78%.	 La	 curva	 de	 supervivencia	 desciende	
suavemente	 a	 lo	 largo	 del	 tiempo,	 más	 rápidamente	 al	 principio.	 El	 riesgo	 de	











Figura	 18.	 Curva	 de	 Kaplan	 Meier	 de	
supervivencia.		
Los	 números	 situados	 en	 el	 recuadro	 amarillo	






la	operación	de	Mustard),	el	 riesgo	 instantáneo	de	muerte	 fue	mayor,	situándose	
entre	 0,6	 y	 1,1%.	 La	 mortalidad	 fue	 alta	 en	 los	 primeros	 años	 debido	
principalmente	al	 factor	reoperación.	De	hecho	 los	primeros	4	años	de	evolución		
acumulan	 17	 (48,5%)	 de	 las	 35	 muertes	 tardías,	 incluyendo	 la	 de	 los	 8	
fallecimientos	 debido	 a	 la	 reoperación	 (Tabla	 6).	 Desde	 estos	 años	 iniciales,	 la	
curva	 de	 riesgo	 instantáneo	 desciende	 de	 forma	 pronunciada,	 pero	 presenta	 un	





	 En	 la	 edad	 adulta	 (≥20	 años	 de	 seguimiento)	 el	 riesgo	 instantáneo	 de	




	 El	 estudio	 de	 la	 relación	 de	 las	 diversas	 variables	 con	 la	 curva	 de	














Variable	/	Factor	 N/eventos* %** HR	 IC95%	 p	
Variables	pre	o	peri‐operatorias
Género,	mujer	 57/12 21 0,88 0,43‐1,77	 0,72
Tipo,	TGA	compleja 12/7 58 4,13 1,79‐9,52	 0,00
Otras	lesiones	asociadas	 8/2 25 1,09 0,22‐4,55	 0,90
Rashkind	 139/30 21,5 0,80 0,31‐2,06	 0,68
Blalock	Hanlon	 15/4 26,6 1,11 0,39‐3,16	 0,83
Cirugía	previa	 16/4 25 1,14 0,40‐3,24	 0,79
Operado	edad	>6	meses	 85/17 20 0,76 0,39‐1,49	 0,43
Cirugía	con	parada	circulatoria	 75/17 22,6 1,02 0,52‐1,98	 0,95
Cirugía	 cardiaca	 perioperatoria	
asociada	
33/11 33,3 1,88 0,92‐3,84	 0,07
Arritmia	en	el	postoperatorio	 27/5 18,5 0,80 0,31‐2,07	 0,65
IT	 moderada	 /	 severa	 en	 el	
postoperatorio		
5/1 20 0,83 0,11‐6,10	 0,85
Obstrucción	cavas 37/10 27 1,28 0,61‐2,67	 0,50
Obstrucción	venas	pulmonares	 8/5 62,5 4,51 1,74‐11,71	 0,00
CIA	residual	 19/0 0 0,03 0,00‐2,56	 0,01
EP	moderada/severa	residual	 12/1 8,3 0,32 0,04‐2,39	 0,24
Lesión	residual	 94/20 21,2 0,87 0,44‐1,71	 0,69
Hipertensión	pulmonar	 7/6 85,7 8,04 3,28‐19,67	 0,00
Variables	tardías	tiempo	dependientes
Arritmia	tardía		 103/11 10,6 1,30 0,52‐3,25	 0,56
Taquiarritmia	 44/5 11,3 1,21 0,44‐3,34	 0,70
Implante	de	marcapaso		 19/2 10,5 1,31 0,17‐10,14	 0,79
Disfunción	 VD	moderada/severa	
por	ecocardiografía	
24/5 20,8 25,98 9,02‐74,81	 0,00
Reoperación		 20/12 60 7,27 3,23‐16,34	 0,00








Variables	 N/eventos* %** HR IC95%	 p	
TGA	compleja		 12/7 58 3,28 1,24‐8,69	 0,01
Obstrucción	venas	pulmonares		 8/5 62 6,45 2,41‐17,26	 0,00




24/5 20,8 4,71‐58,81	 0,00
*	Nº	de	casos	con	esa	variable	/	nº	de	fallecidos.	**%	de	fallecidos	respecto	al	nº	casos.
	
	 Dado	 que	 la	 existencia	 de	 sólo	 35	 eventos	 limita	 el	 número	 máximo	 de	
variables	 a	 incluir	 en	 el	 análisis	 multivariante	 entre	 3	 y	 4,	 de	 las	 6	 variables	
significativas	 en	 al	 análisis	 univariante,	 fue	 obligado	 elegir	 4	 de	 ellas	 para	 el	
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análisis	 multivariante.	 Se	 eligieron	 la	 TGA	 compleja,	 la	 obstrucción	 de	 venas	
pulmonares,	 la	 HP	 y	 la	 disfunción	 del	 VD	 sistémico	 por	 ecocardiograma,	 por	 su	
interés	clínico,	elevada	significancia	estadística	en	el	modelo	univariante	y	porque	
en	 estudios	 previos	 se	 observó	 que	 influyen	 importantemente	 en	 la	morbilidad.		
Todas	 ellas	 resultaron	 factores	 de	 riesgo	 independientes	 en	 el	 modelo	
multivariante	 (Tabla	 9).	 La	 TGA	 compleja	 multiplicó	 por	 3	 el	 riesgo	 de	 muerte	
tardía	en	los	operados	con	TM.	Fallecieron	7	(58%)	de	los	12	con	TGA	compleja.	Su	
impacto	 en	 la	 curva	 de	 supervivencia	 puede	 observarse	 en	 la	 Figura	 20.	 La	
obstrucción	de	venas	pulmonares	(dentro	de	las	lesiones	residuales)	multiplicó	el	
riesgo	 por	 6,	 falleciendo	 5	 de	 los	 8	 con	 obstrucción	 de	 venas	 pulmonares.	 Su	
impacto	 en	 la	 curva	 de	 supervivencia	 puede	 observarse	 en	 la	 Figura	 21.	 La	 HP	
multiplica	el	riesgo	por	3,	 falleciendo	6	de	los	7	casos	con	HP,	 incluyendo	los	dos	

















	 Se	 ha	 detectado	 una	 importante	 relación	 entre	 la	 disfunción	 del	 VD	
moderada/severa	 diagnosticada	 por	 ecocardiograma	 y	 la	 muerte	 tardía.	 La	

















	 No	se	encontró	relación	entre	la	arritmia,	 la	taquiarritmia	y	el	 implante	de	
marcapaso	 con	 la	mortalidad	 tardía,	 ni	 en	 la	 totalidad	de	 la	 serie,	 ni	 en	el	 grupo	
adulto.		
	 	
       
4.3. Muerte	súbita					
	 De	 los	 159	 pacientes,	 14	 (8,8%)	 fallecieron	de	muerte	 súbita	 (MS)	 (Tabla	
10).	De	los	14	con	MS,	6	no	tenían	lesión	residual,	ni	arritmia,	ni	disfunción	del	VD,	

















































Si*	 Taquiarritmia No 14 PCR	 brusca	 atendido	
por	 Samur.	 Ingresa	
descerebrado	





Si*	 Activa No 16 PCR	 corriendo	 y	
jugando	en	el	colegio	
5	 No	 No	 Disf	sinusal No 18 PCR	jugando	al	futbol
6	 Obst	
cavas	
Si**	 Taquiarritmia Si 31 PCR	mientras	dormía
7	 No	 No	 No No 0,4 PCR	 brusca	 estando	
perfectamente	
8	 No	 No	 No No 0,5 Merendó	bien,	vómito	y	
PCR.	Ingresa	cadáver	
9	 No	 No	 No Si 1,3 PCR	 súbita	 estando	
bien	
10	 No	 No	 No No 2,8 Corriendo	 y	 jugando	
PCR	súbita	
11	 No	 No	 No No 7 PCR	súbita	




Si*	 No No 16,5 PCR	 brusca.	 Ingresa	 y	
fallece	a	las	horas	
14	 No	 No	 No No 19,1 Llegó	 en	 moto	 y	 PCR	
brusca	aparcando	







Figura	 23,	 en	 la	 que	 se	 observa	 que	 la	 MS	 desciende	 suavemente	 en	 el	 tiempo.	
Están	libres	de	MS	95%	a	los	10	años,	92%	a	los	15	años,	91%	a	los	20	y	25	años,	y	
89%	a	los	30	y	35	años	de	evolución.	El	riesgo	de	MS	no	fue	homogéneo	a	lo	largo	









entre	0,3%	y	0,48%.	Presenta	un	 incremento	 importante,	hasta	0,48%,	 	hacia	 los	






con	 disfunción	 sinusal,	 episodios	 de	 taquicardia	 ventricular	 no	 sostenida,	
disfunción	del	VD	e	 IT	moderadas/severas	y	un	 ingreso	en	 insuficiencia	cardiaca	




	 El	 estudio	 de	 la	 relación	 de	 las	 diversas	 variables	 con	 la	 curva	 de	
supervivencia	 libre	 de	 MS	 (modelo	 univariante	 de	 Cox),	 detecta	 los	 principales	
factores	 asociados	 con	 la	MS	 (Tabla	 12).	 Solo	 dos	 factores	 alcanzan	 significancia	
estadística,	la	disfunción	moderada/severa	diagnosticada	por	ecocardiograma	y	la	









Variable	/	Factor	 N/eventos* %** HR	 IC95%	 p	
Variables	pre	o	peri‐operatorias
Género,	mujer	 57/8  14 2,21  0,76‐6,38  0,13 
Tipo,	TGA	compleja 12/1  8,3  1,36  0,17‐10,49  0,76 
Otras	lesiones	asociadas	 8/1  12,5 1,91  0,25‐14,69  0,52 
Rashkind	 139/14  10 24,25  0,01‐32987,57  0,17 
Blalock	Hanlon	 15/2  13,3 1,39  0,31‐6,24  0,66 
Cirugía	previa	 16/1	 6,2 0,67  0,08‐5,17  0,70 
Operado	edad	>6	meses	 85/7  8,2 0,80  0,28‐2,29  0,68 
Cirugía	con	parada	circulatoria	 75/7  9,3 1,07  0,37‐3,06  0,89 
Cirugía	 cardiaca	 perioperatoria	
asociada	
33/2  6 0,71  0,16‐3,20  0,66 
Arritmia	en	el	postoperatorio	 27/2  7,4 0,83  0,18‐3,74  0,81 
IT	 moderada	 /	 severa	 en	 el	
postoperatorio		
5/0  0 0,04  0,00‐19092,97  0,48 
Obstrucción	cavas 37/5  13,5 1,74  0,58‐5,21  0,31 
Obstrucción	venas	pulmonares	 8/0  0 0,04  0,00‐20745,81  0,48 
CIA	residual	 19/0  0 0,03  0,00‐25,76  0,12 
EP	moderada/severa	residual	 12/0  0 0,04  0,00‐190,58  0,26 
Lesión	residual	 94/6	 6,3 0,48  0,16‐1,38  0,16 
Hipertensión	pulmonar	 7/0  0 0,04  0,00‐293413,70  0,56 
Variables	tardías	tiempo	dependientes
Arritmia	tardía		 103/6  5,8  1,44  0,39‐5,32  0,57 
Taquiarritmia	 44/4  9  2,30  0,65‐8,16  0,19 
Implante	de	marcapaso		 19/1  5,2  2,54  0,30‐20,99  0,38 
Disfunción	 VD	moderada/severa	
por	ecocardiografía	
24/2  8,3 19,07 3,28‐110,91	 0,01
Reoperación		 20/3  15  6,17  1,65‐23,01  0,00 












24/2 8,3 16,59 2,91‐94,48	 0,00
*	Nº	de	casos	con	esa	variable	/	nº	de	muertes	súbitas.	**%	de	muerte	súbita	respecto	al	nº	casos.	
	

































































Tiempo	 en	 años	 desde	 la	 Operación	 de	



















6,2%	con	un	pico	hacia	 los	15	años	de	hasta	7,5%,	un	poco	más	 retrasado	 en	 el	
tiempo	 que	 el	 pico	 de	 muerte	 tardía	 y	 muerte	 súbita	 De	 los	 103	 pacientes	 con	





	 En	 la	 edad	 adulta	 (≥20	 años	 de	 seguimiento)	 el	 riesgo	 instantáneo	 de	
arritmia	 tardía	 se	 sitúa	 entre	 el	 2,6	 y	 6,2%	 (Figura	 26).	De	 acuerdo	 con	 los	 121	




	 Las	 curvas	 de	 supervivencia	 libres	 de	 la	 disfunción	 sinusal	 y	 el	 BAV	
aparecen	expuestas	en	las	Figuras	27	y	28.	En	los	dos	tipos	de	arritmia	se	observa	








	 El	 estudio	 de	 la	 relación	 de	 las	 diversas	 variables	 en	 la	 curva	 de	
supervivencia	 libre	 de	 arritmias	 (modelo	 univariante	 de	 Cox),	 detecta	 los	
principales	 factores	 asociados	 con	 ella	 (Tabla	 16).	 Cuatro	 factores	 alcanzan	
significancia	estadística:	la	presencia	de	arritmia	en	el	postoperatorio	inmediato,	la	
presencia	de	IT	moderada/severa	en	el	postoperatorio	inmediato,	la	presencia	de	
lesiones	 residuales	 de	 cualquier	 tipo	 y	 la	 obstrucción	 de	 venas	 pulmonares.	 De	
estos	factores	con	significancia	estadística	en	el	modelo	de	Cox	univariante,	solo	la	
arritmia	en	el	 inmediato	postoperatorio	y	 la	obstrucción	de	venas	pulmonares	se	













Variable	/	Factor	 N/eventos* %** HR	 IC95%	 p	
Variables	pre	o	peri‐operatorias
Género,	mujer	 57/34 59,6 0,70 0,46‐1,05	 0,08
Tipo,	TGA	compleja 12/5 41,6 0,91 0,37‐2,25	 0,84
Otras	lesiones	asociadas	 8/	7 87,5 1,86 0,75‐4,60	 0,16
Rashkind	 139/90 64,7 0,89 0,49‐1,59	 0,70
Blalock	Hanlon	 15/12 80 1,41 0,77‐2,58	 0,25
Cirugía	previa	 16/12 75 1,22 0,66‐2,23	 0,51
Operado	edad	>6	meses	 85/57 67 1,06 0,71‐1,56	 0,76
Cirugía	con	parada	circulatoria	 75/46 61,3 0,74 0,50‐1,10	 0,14
Cirugía	 cardiaca	 perioperatoria	
asociada	
33/17 51,5 0,76 0,45‐1,29	 0,31
Arritmia	en	el	postoperatorio	 27/22 81,4 1,88 1,17‐3,04	 0,00
IT	 moderada	 /	 severa	 en	 el	
postoperatorio		
5/5 100 2,92 1,17‐7,27	 0,01
Obstrucción	cavas 37/27 72,9 1,25 0,80‐1,94	 0,31
Obstrucción	venas	pulmonares	 8/4 50 4,90 1,71‐14,00	 0,00
CIA	residual	 19/17 89,4 1,42 0,84‐2,40	 0,18
EP	moderada/severa	residual	 12/8 66,6 0,88 0,42‐1,81	 0,72
Lesión	residual	 94/68 72,3 1,50 1,00‐2,26	 0,04




24/18 75 2,34 0,31‐17,72	 0,40
Reoperación		 20/10 50 0,99 0,36‐2,70	 0,98
Procedimiento	Percutáneo		 15/14 93,3 2,89 0,70‐11,87	 0,14






Variables	 N/eventos* %** HR IC95%	 p
Arritmia	 en	 el	 inmediato	
postoperatorio		
27/22 81,4 1,91 1,18	–	3,07	 0,00
Obstrucción	 venas	
pulmonares			





por	 1,9.	 De	 los	 27	 pacientes	 con	 arritmias	 en	 el	 inmediato	 postoperatorio,	 22	
(81%)	tuvieron	arritmias	tardías.	Su	impacto	negativo	en	la	curva	libre	de	arritmia	
tardía	 puede	 observarse	 en	 la	 Figura	 29.	 La	 IT	 moderada/severa	 en	 el	
postoperatorio	inmediato	también	es	un	factor	de	riesgo	en	el	modelo	univariante,	
multiplicando	el	riesgo	por	2,9,	pudiéndose	observar	su	impacto	en	la	curva	libre	










Figura	 29.	 La	 presencia	 de	 arritmia	 inmediata	
postoperatoria	se	asocia	(en	verde)	con	una	peor	
curva	de	supervivencia	libre	de	arritmia	tardía.	
Estas	 curvas	no	 cumplen	 la	asunción	de	 riesgo	proporcional	
por	lo	que	el	valor	del	HR	y	la	p	son	aproximados.	
Figura	30.	La	presencia	de	IT	moderada/severa	en	el	
postoperatorio	 inmediato	 se	 asocia	 (en	 verde)	 con	
una	 peor	 curva	 de	 supervivencia	 libre	 de	 arritmia.	
Estas	 curvas	 no	 cumplen	 la	 asunción	 de	 riesgo	
proporcional	 por	 lo	 que	 el	 valor	 del	 HR	 y	 la	 p	 son	
aproximados.	
 
Figura	 31.	 La	 presencia	 de	 lesión	 residual	 se	
asocia	 (en	 verde)	 con	 una	 peor	 curva	 de	
supervivencia	libre	de	arritmia.		
Figura	32.	La	presencia	de	obstrucción	venosa	
pulmonar	 se	 asocia	 (en	 verde)	 con	 una	 peor	
curva	de	supervivencia	libre	de	arritmia.	
Estas	 curvas	 no	 cumplen	 la	 asunción	 de	 riesgo	







	 Tampoco	 encontramos	 relación	 estadística	 entre	 la	 disfunción	 del	 VD	
sistémico	diagnosticado	por	ecocardiografía	y	la	arritmia,	aunque	los	pacientes	con	
disfunción	moderada/severa	 tengan	 arritmias	 en	 un	 75%	 si	 el	 diagnóstico	 de	 la	
disfunción	fue	por	ecocardiografía		y	en	un	91%	si	se	hizo	por	RM	o	MN.			
	









los	 30	 años	 de	 evolución.	 Los	 tipos	 de	 taquiarritmia	 y	 su	 tratamiento	 están	

























Presentan	Taquiarritmia de	aparición	<20	años 33	 27,7




	 La	 curva	 de	 supervivencia	 libre	 de	 taquiarritmia	 para	 los	 159	 pacientes	
estudiados	 está	 expuesta	 en	 la	 Figura	 33,	 en	 que	 se	 observa	 que	 dicha	 curva	
desciende	 constantemente	 en	 el	 tiempo.	 Sobreviven	 libres	 de	 taquiarritmias	 el	












En	 la	 edad	 pediátrica	 y	 del	 adolescente,	 el	 riesgo	 instantáneo	 de	









	 El	 estudio	 de	 la	 relación	 entre	 las	 diversas	 variables	 con	 la	 curva	 de	
supervivencia	 libre	de	taquiarritmias	(modelo	univariante	de	Cox),	se	detecta	 los	
principales	 factores	 asociados	 con	 ella	 (Tabla	 19).	 Cinco	 factores	 alcanzan	
significación	estadística:	la	presencia	de	arritmia	en	el	postoperatorio	inmediato,	la	
presencia	de	 IT	moderada/severa	en	el	postoperatorio	 inmediato,	 la	obstrucción	
de	 cavas,	 la	 obstrucción	de	venas	pulmonares	y	 los	procedimientos	percutáneos.	
De	estos	factores	con	significancia	estadística	en	el	modelo	de	Cox	univariante,	solo	
la	 arritmia	 en	 el	 inmediato	 postoperatorio,	 la	 IT	 moderada/severa	 en	 el	
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postoperatorio	 inmediato,	 la	 obstrucción	 de	 cavas	 y	 la	 obstrucción	 de	 venas	






Variable	/	Factor	 N/eventos* %** HR IC95%	 p
Variables	pre	o	peri‐operatorias
Género,	mujer	 57/19  33,3 1,08  0,59‐1,97  0,78 
Tipo,	TGA	compleja 12/2  16,6  0,85  0,20‐3,53  0,82 
Otras	lesiones	asociadas	 8/1  12,5 0,85  0,11‐6,21  0,87 
Rashkind	 139/38  27,3 0,81  0,34‐1,93  0,64 
Blalock	Hanlon	 15/5  33,3 1,38  0,54‐3,52  0,49 
Cirugía	previa	 16/5  31,2 1,19  0,46‐3,02  0,71 
Operado	edad	>6	meses	 85/25  29,4 1,26  0,68‐2,30  0,45 
Cirugía	con	parada	circulatoria	 75/20  26,6 0,77  0,42‐1,40  0,39 
Cirugía	 cardiaca	 perioperatoria	
asociada	
33/7  21,2 0,74  0,33‐1,67  0,47 
Arritmia	en	el	postoperatorio	 27/14 51,8 3,21 1,68‐6,10	 0,00
IT	 moderada	 /	 severa	 en	 el	
postoperatorio		
5/4 80 5,49 1,92‐15,72	 0,00
Obstrucción	cavas	 37/16 43,2 2,02 1,09‐3,74	 0,02
Obstrucción	venas	pulmonares	 8/2 25 5,74 1,26‐26,06	 0,01
CIA	residual	 19/7 36,8 1,36 0,60‐3,06	 0,45
EP	moderada/severa	residual	 12/2 16,6 0,49 0,12‐2,04	 0,32
Lesión	residual	 94/30 31,9 1,68 0,89‐3,17	 0,10




24/8 33,3 0,04 0,00‐9342..	 0,78
Reoperación		 20/7 35 1,90 0,58‐6,22	 0,28







Variables	 N/eventos* %** HR IC95%	 p
Arritmia	 inmediata	
postoperatoria		
27/14 52 3,75 1,96	–	7,18	 0,00
IT	 moderada/severa	
inmediata	postoperatoria		
5/4 80 9,38 3,11	–	28,22	 0,00
Obstrucción	de	cavas 37/16 43 2,62 1,37	–	4,97	 0,03
Obstrucción	 de	 venas	
pulmonares		






por	 3,7.	 De	 los	 27	 pacientes	 con	 arritmias	 en	 el	 inmediato	 postoperatorio,	 14	
(52%)	 cursaron	 después	 con	 taquiarritmia.	 Su	 impacto	 en	 la	 curva	 libre	 de	
taquiarritmia	se	observa	en	 la	Figura	35.	La	 IT	en	el	postoperatorio	multiplica	el	
riesgo	por	9,3.	De	hecho,	4	de	los	5	con	IT	moderada/severa	en	el	postoperatorio	
inmediato,	 desarrollaron	 posteriormente	 taquiarritmia.	 Su	 impacto	 en	 la	 curva	
libre	 de	 taquiarritmia	 se	 observa	 en	 la	 Figura	 36.	 Las	 lesiones	 residuales	 y	 en	
concreto	la	obstrucción	de	las	cavas	o	venas	pulmonares	son,	en	nuestro	estudio,	
potentes	 factores	 independientes	 de	 taquiarritmia	 multiplicando	 por	 2,6	 y	 9,7	
respectivamente	 el	 riesgo	 de	 las	 mismas	 pudiéndose	 observar	 su	 impacto	 en	 la	
curva	 libre	 de	 taquiarritmia	 en	 las	 Figura	 37	 y	 Figura	 38.	 Presentaron	
taquiarritmias	16	de	los	37	con	obstrucción	de	cavas,	y	2	de	los	8	con	obstrucción	






	 Tampoco	 encontramos	 relación	 estadística	 entre	 la	 disfunción	 del	 VD	
sistémico	 diagnosticado	 por	 ecocardiografía	 o	 por	 RM/MN,	 aunque	 un	 tercio	 de	
pacientes	 con	 disfunción	 del	 VD	 moderada/severa	 diagnosticado	 por	








(en	 verde)	 se	 asocia	 con	 una	 peor	 curva	 de	
supervivencia	 libre	 de	 taquiarritmia	 (arritmia	
activa).	 Estas	 curvas	 no	 cumplen	 la	 asunción	 de	 riesgo	
proporcional	 por	 lo	 que	 el	 valor	 del	 HR	 y	 la	 p	 son	
aproximados.	
Figura	 36.	 La	 IT	 inmediata	 postoperatoria	 (en	
verde)	 se	 asocia	 con	 una	 peor	 curva	 se	
supervivencia	 libre	 de	 taquiarritmia	 (arritmia	
activa).	 Estas	 curvas	 no	 cumplen	 la	 asunción	 de	 riesgo	











(en	 verde)	 se	 asocia	 con	 una	 peor	 curva	 de	













de	 ellos	 con	 marcapaso	 previo),	 requirieron	 el	 implante	 de	 DAI.	 Su	 incidencia,	





















Implante	 primer	 marcapaso	 <	 20	 años	 de	
evolución	
9*	 7,4









Variables	 N Mediana	 RIC	








La	 curva	 de	 supervivencia	 libre	 de	 implante	 de	 marcapaso	 para	 los	 159	
pacientes	 está	 expuesta	 en	 la	 Figura	 39,	 y	 presenta	 un	 descenso	 continuo	 en	 el	
tiempo,	más	bruscamente	en	 los	últimos	años.	Sobreviven	libres	de	marcapaso	el	
97%	 a	 los	 10	 años,	 94%	 a	 los	 15	 años,	 92%	 a	 los	 20,	 y	 84%	 a	 los	 30	 años	 de	
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En	 la	 edad	pediátrica	 y	 del	 adolescente,	 el	 riesgo	 instantáneo	 oscila	 entre	
0,4%	y	0,7%,	apreciándose	un	ascenso	continuo	a	medida	que	pasa	el	tiempo.	
	




necesitaron	 en	 la	 edad	 pediátrica	 y	 de	 la	 adolescencia	 a	 lo	 largo	 de	 20	 años	 y	 8	
(6,6%)	en	la	edad	adulta	a	lo	largo	de	solo	10	años	de	evolución	(Tabla	21).		
	
	 El	 estudio	 de	 la	 relación	 de	 las	 diversas	 variables	 con	 la	 curva	 de	
supervivencia	 libre	 del	 implante	 de	 marcapaso	 (modelo	 univariante	 de	 Cox),	
detecta	 los	 principales	 factores	 asociados	 con	 ella	 (Tabla	 23).	 Cuatro	 factores	
alcanzan	 significancia	 estadística:	 la	 presencia	 de	 arritmia	 en	 el	 postoperatorio	
inmediato,	 la	 lesión	residual	como	la	CIA	residual	y	 la	EP	moderada/severa,	y	los	
procedimientos	 percutáneos.	 De	 los	 factores	 con	 significación	 estadística	 en	 el	
modelo	 de	 Cox	 univariante,	 solo	 la	 arritmia	 en	 el	 inmediato	 postoperatorio	
(multiplica	 el	 riesgo	 por	 3,7)	 y	 la	 presencia	 de	 la	 EP	 significativa	 (multiplica	 el	
riesgo	 por	 4,8)	 se	 constituyen	 en	 factores	 independientes	 del	 implante	 de	
marcapaso	en	el	modelo	de	Cox	multivariante	de	acuerdo	a	la	Tabla	24.	El	impacto	
de	 la	 presencia	 de	 arritmia	 postoperatoria	 y	 la	 EP	moderada/severa	 en	 la	 curva	
libre	de	implante	de	marcapaso	puede	observarse	en	las	Figuras	41	y	42.	Tuvieron	














Variable	/	Factor N/eventos* %** HR IC95%	 p
Variables	pre	o	peri‐operatorias
Género,	mujer	 57/6 10,5 0,73 0,28‐1,94	 0,53
Tipo,	TGA	compleja 12/1 8,3 1,30 0,17‐9,83	 0,79
Otras	lesiones	asociadas	 8/0 0 0,04 0,00‐572,36	 0,33
Rashkind	 139/17 12,2 1,11 0,25‐4,86	 0,88
Blalock	Hanlon	 15/2 13,3 1,01 0,23‐4,39	 0,99
Cirugía	previa	 16/2 12,5 1,01 0,23‐4,39	 0,98
Operado	edad	>6	meses	 85/9 10,5 0,62 0,24‐1,59	 0,32
Cirugía	con	parada	circulatoria	 75/8 10,6 0,83 0,33‐2,11	 0,70
Cirugía	 cardiaca	 perioperatoria	
asociada	
33/4 12,1 1,32 0,43‐3,99	 0,62
Arritmia	en	el	postoperatorio	 27/7 25,9 3,08 1,21‐7,86	 0,01
IT	 moderada	 /	 severa	 en	 el	
postoperatorio		
5/0 0 0,04 0,00‐
2993,10	
0,41
Obstrucción	cavas 37/5 13,5 1,07 0,38‐3,00	 0,89
Obstrucción	venas	pulmonares	 8/1 12,5 2,15 0,28‐16,26	 0,44
CIA	residual	 19/6 31,5 2,56 0,96‐6,81	 0,05
EP	moderada/severa	residual	 12/4 33,3 3,34 1,10‐10,17	 0,02
Lesión	residual	 94/15 15,9 2,47 0,81‐7,45	 0,09




24/4 16,6 1,76 0,19‐15,76	 0,60
Reoperación		 20/3 15 3,07 0,88‐10,70	 0,07







Variable N/eventos* %** HR IC95%	 p
Arritmia	postoperatoria	 22/7 25,9 3,72 1,26‐10,92	 0,01




	 En	 el	 modelo	 univariante	 encontramos	 relación	 entre	 los	 procedimientos	
percutáneos	 y	 el	 implante	 de	 marcapaso.	 No	 consideramos	 que	 existieran	 una	
relación	 causal,	 porque	 en	 5	 de	 los	 7	 casos	 con	 procedimientos	 percutáneos,	 el	
implante	 de	 marcapaso	 fue	 anterior	 al	 procedimiento	 percutáneo.	 Fue	

















	 No	 existe	 tampoco	 relación	 entre	 la	 disfunción	 del	 VD	 sistémico	 por	





	 En	 secciones	 anteriores	 hemos	 subrayado	 que	 la	 disfunción	
moderada/severa	del	VD	sistémico	diagnosticada	por	ecocardiografía	es	un	factor	
de	 riesgo	 de	muerte	 tardía	 y	muerte	 súbita,	 ambos	 en	 el	modelo	 univariante	 	 y	
multivariante.			No	encontramos	en	el	presente	trabajo	relación	entre	la	disfunción	
moderada/severa	 del	 VD	 sistémico	 y	 las	 arritmias	 tardías,	 taquiarritmias	 e	
implante	de	marcapaso.	
	
	 La	 frecuencia	 y	 grados	 de	 disfunción	 del	 VD	 sistémico	 diagnosticada	 por	





se	 observa	 que	 20	 de	 los	 121	 adultos	 presenta	 disfunción	moderada/severa	 del		
110 
 

































































Variables	 N Mediana	 RIC	
Ecocardiográficas 	 	 	
TAPSE			 84 11,35	 9,25	–	14,00
Dp/Dt		 103 895 757	‐	1311
	 	 	 	
Resonancia	 magnética	 /	 Medicina	
Nuclear	
	 	 	
FE	(%)	 90 54,9 50,17‐63,22
	
	 La	 curva	 de	 supervivencia	 libre	 de	 disfunción	 del	 VD	 sistémico	
moderada/severa	 por	 ecocardiograma	 está	 expuesta	 en	 la	 Figura	 43	 y	 su	 riesgo	
















años).	 En	 la	 edad	 infantil	 y	 de	 la	 adolescencia	 el	 riesgo	 de	 disfunción	
moderada/severa	del	VD	oscila	entre	0,2	y	0,4%.		
	














Nº	pacientes	 Grado	 Grado	 Nº	
pacientes	
122	 0	 0 70	
7	 1	 1 30	
0	 2	 2 19	
























(recogidos	 en	 la	 revisión	 2013‐2015)	 de	 la	 función	 del	 VD	 obtenidos	 con	








estadísticamente	 significativa	 entre	 ellos	 en	 el	 test	 de	 Chi	 cuadrado	 y	 Mann	
Whitney.	
	
	 El	 estudio	 de	 la	 relación	 de	 las	 diversas	 variables	 con	 la	 disfunción	
modera/severa	 del	 VD	 (modelo	 univariante	 de	 Cox),	 detecta	 los	 principales	
factores	 asociados	 con	 ella	 (Tabla	 29).	 Alcanzan	 significancia	 estadística	 2	
variables,	 la	 IT	 moderada/severa	 en	 el	 postoperatorio	 inmediato	 por	
ecocardiografía	 y	 la	 HP.	 En	 el	 modelo	 multivariante	 HP	 se	 constituye	 en	 factor	
independiente	 determinante	 de	 disfunción	 del	 VD	 sistémico	 (Tabla	 30),	 que	
multiplica	el	riesgo	de	disfunción	por	4,6.	De	los	7	pacientes	con	HP,	3	presentaron	





	 Estudiando	 la	 posible	 relación	 entre	 la	 disfunción	 del	 VD	 sistémico	








Variable	/	Factor	 N/eventos* %** HR	 IC95%	 p	
Variables	pre	o	peri‐operatorias
Género,	mujer	 57/9  15,7 0,87 0,38‐1,99	 0,74
Tipo,	TGA	compleja 12/2  16,6  2,69 0,62‐11,62	 0,16
Otras	lesiones	asociadas	 8/1  12,5 0,66 0,89‐4,90	 0,68
Rashkind	 139/19  13,6 0,54 0,18‐1,59	 0,26
Blalock	Hanlon	 15/2  13,3 0,56 0,13‐2,40	 0,43
Cirugía	previa	 16/1  6,2 0,32 0,44‐2,40	 0,24
Operado	edad	>6	meses	 85/14  16,4 0,98 0,43‐2,22	 0,96
Cirugía	con	parada	circulatoria	 75/12  16 0,81 0,36‐1,83	 0,62
Cirugía	 cardiaca	 perioperatoria	
asociada	
33/7  21,1 2,08 0,86‐5,03	 0,09
Arritmia	en	el	postoperatorio	 27/2  7,4 0,49 0,11‐2,08	 0,32
IT	 moderada	 /	 severa	 en	 el	
postoperatorio		
5/2  40 3,83 0,89‐16,38	 0,05
Obstrucción	cavas 37/6  16,2 0,92 0,36‐2,32	 0,86
Obstrucción	venas	pulmonares	 8/1  12,5 2,45 0,32‐18,75	 0,37
CIA	residual	 19/5  26,3 1,26 0,47‐3,39	 0,64
EP	moderada/severa	residual	 12/1  8,3 0,41 0,05‐3,07	 0,37
Lesión	residual	 94/12	 12,7 0,69 0,30‐1,54	 0,36
Hipertensión	pulmonar	 7/3 42,8 20,38 5,35‐77,63	 0,00
Variables	tardías	tiempo	dependientes
Reoperación		 20/2  10 1,70 0,39‐7,30	 0,47
Procedimiento	Percutáneo	 15/3  20 2,71 0,63‐11,59	 0,17
*	 Nº	 de	 casos	 con	 esa	 variable	 /	 nº	 de	 pacientes	 con	 disfunción	 moderado/severo	 de	 VD	 sistémico	 por	






Variables	 N/eventos* %** HR IC95%	 p	









Figura	 45.	 La	 IT	 inmediata	 postoperatoria	 (en	
verde)	 se	 asocia	 con	 una	 peor	 curva	 de	
supervivencia	 libre	 de	 disfunción	 del	 VD	
sistémico.	
Figura	46.	La	hipertensión	pulmonar	(en	verde)	








Variable	/	Factor	 N/eventos* %** OR	 IC95%	 p	
Variables	pre	o	peri‐operatorias
Género,	mujer	 35/7  20 2,50 0,72‐8,61	 0,13
Tipo,	TGA	compleja 1/1  100  	 0,13
Otras	lesiones	asociadas	 6/1  16,6 1,32 0,14‐12,45	 0,80
Rashkind	 81/12  14,8 	 0,21
Blalock	Hanlon	 10/3  30 3,38 0,74‐15,45	 0,10
Cirugía	previa	 8/1  12,5 0,92 0,10‐8,23	 0,94
Operado	edad	>6	meses	 48/7  14,5 1,26 0,36‐4,32	 0,70
Cirugía	con	parada	circulatoria	 43/8  18,6 2,45 0,68‐8,84	 0,15
Cirugía	 cardiaca	 perioperatoria	
asociada	
14/2  14,2 1,10 0,21‐5,66	 0,90
Arritmia	en	el	postoperatorio	 18/1  5,5 0,32 0,03‐2,70	 0,27
IT	 moderada	 /	 severa	 en	 el	
postoperatorio		
4/0 0 	 0,42
Obstrucción	cavas 26/3  11,5 0,79 0,19‐3,21	 0,75
Obstrucción	venas	pulmonares	 2/0  0 	 0,57
CIA	residual	 17/2  11,7 0,84 0,16‐4,24	 0,83
EP	moderada/severa	residual	 7/1  14,2 1,09 0,12‐9,94	 0,93
Lesión	residual	 58/6 10,3 0,50 0,14‐1,70	 0,26






	 De	 los	 159	 pacientes	 iniciales,	 100	 (63%)	 presentaron	 IT	 en	 diversos	







(dejando	 la	 CIV	 abierta)	 y	 posteriormente	 se	 cerró	 la	 CIV	 al	 comprobar	 un	









































Variable	/	Factor	 N/eventos* %** OR	 IC95%	 p	
Variables	pre	o	peri‐operatorias
Género,	mujer	 57/10 17,5 0,99 0,2‐2,32	 0,98
Tipo,	TGA	compleja 12/3 25 1,62 0,41‐6,43	 0,48
Otras	lesiones	asociadas	 8/2 25 1,60 0,30‐8,38	 0,57
Rashkind	 139/22 15,8 0,43 0,15‐1,26	 0,12
Blalock	Hanlon	 15/1 6,6 0,31 0,03‐2,45	 0,24
Cirugía	previa	 16/2 12,5 0,64 0,13‐3,00	 0,57
Operado	edad	>6	meses	 85/14 16,4 0,84 0,37‐1,91	 0,68
Cirugía	con	parada	circulatoria	 75/13 17,3 0,96 0,42‐2,18	 0,93
Cirugía	 cardiaca	 perioperatoria	
asociada	
33/6 18,1 1,05 0,38‐2,84	 0,92
Arritmia	en	el	postoperatorio	 27/6 22,2 1,42 0,51‐3,94	 0,49
IT	 moderada	 /	 severa	 en	 el	
postoperatorio		
5/5 100 	 0,00
Obstrucción	cavas	 37/6  16,2 0,88  0,32‐2,36  0,79 
Obstrucción	venas	pulmonares	 8/3  37,5 3,02  0,67‐13,47  0,13 
CIA	residual	 19/3  15,7 0,86  0,23‐3,18  0,82 
EP	moderada/severa	residual	 12/1  8,3 0,40  0,05‐3,26  0,38 
Lesión	residual	 94/17  18  1,08  0,47‐2,49  0,85 






(modelo	 univariante	 de	 Cox),	 detecta	 los	 principales	 factores	 asociados	 con	 ella	
(Tabla	 33).	 Alcanzan	 significancia	 estadística	 2	 variables,	 la	 IT	moderada/severa	
en	el	postoperatorio	inmediato	y	la	HP.	Los	5	pacientes	con	IT	moderada/severa	en	

















	 En	 36	 pacientes	 obtuvimos	 niveles	 de	 BNP	 en	 sangre	 y	 sus	 datos	 están	




















Variables	 Nº	casos Mediana	 RIC	
BNP	picogramos/ml	 36 41,35	 24,32	–
67,87	
	
	 El	 estudio	de	 la	 relación	de	 las	diversas	variables	 con	niveles	 elevados	de	
BNP	en	sangre	 (modelo	univariante	de	Cox),	no	detectó	con	el	 test	Chi	 cuadrado	
relación	 estadísticamente	 significativa	 con	 ninguna	 de	 las	 variables	 cualitativas.	
Sin	embargo,	si	hubo	significación	estadística	en	la	comparación	de	medias	en	las	











Variable	/	Factor	 N/eventos*	 %** OR	 IC95%	 p	
Variables	pre	o	peri‐operatorias
Género,	mujer	 16/3  18,7     0,07 
Tipo,	TGA	compleja ‐  ‐      
Otras	lesiones	asociadas	 2/0  0     1,00 
Rashkind	 34/3  8,8     1,00 
Blalock	Hanlon	 2/0  0     1,00 
Cirugía	previa	 2/0  0     1,00 
Operado	edad	>6	meses	 20/2  10 1,66  0,13‐20,23  1,00 
Cirugía	 con	 parada	
circulatoria	
16/3  18,7     0,07 
Cirugía	 cardiaca	
perioperatoria	asociada	
6/1  16,6 2,80  0,21‐37,03  0,43 
Arritmia	 en	 el	
postoperatorio	
6/1  16,6 2,80  0,21‐37,03  0,43 
IT	 moderada	 /	 severa	 en	 el	
postoperatorio		
2/0  0     1,00 
Obstrucción	cavas 11/0  0     0,53 
Obstrucción	 venas	
pulmonares	
‐  ‐      
CIA	residual	 8/0  0     1,00 
EP	 moderada/severa	
residual	
3/0  0     1,00 
Lesión	residual	 25/2  8  0,87  0,07‐10,72  1,00 





Cirugía peri‐operatorio no/si vs BNP medio    44,33  ‐65,60 – 154,27  0,05 











ejercicio	están	expuestos	en	 la	Tabla	37.	 	A	 los	30	años	de	evolución,	de	 los	119	
pacientes	revisados	entre	los	años	2013	y	2015,	permanecen	asintomáticos	el	70%	
y	 sin	 tratamiento	 farmacológico	 alguno	 el	 75%.	 	 Del	 conjunto	 de	 todos	 los	 159	
pacientes	 están	en	 clase	 funcional	 I	 y	 II,	 155	 (97,4%)	pacientes.	 	 Sin	 embargo	 la	
120 
 









































Embarazos	a	término	(neonatos	vivos	sin cardiopatía) 11	 19,3
No	embarazos	 46	 80,7
	









imposible	 establecer	 asociaciones	 con	 significancia	 estadística.	 Solo	 es	 posible	







Variable	/	Factor	 N/eventos* %** OR	 IC95%	 p	
Variables	pre	o	peri‐operatorias
Género,	mujer	 57/1 1,7 0,58 0,06‐5,80	 1,00
Tipo,	TGA	compleja 12/1 8,3 4,36 0,41‐45,51	 0,27
Otras	lesiones	asociadas	 8/0 0 	 1,00
Rashkind	 139/3 2,1 0,41 0,04‐4,23	 0,41
Blalock	Hanlon	 15/0 0 	 1,00
Cirugía	previa	 16/0 0 	 1,00
Operado	edad	>6	meses	 85/2 2,3 0,86 0,11‐6,31	 1,00
Cirugía	con	parada	circulatoria	 75/2 2,6 1,12 0,15‐8,17	 1,00
Cirugía	 cardiaca	 perioperatoria	
asociada	
33/1 3 1,28 0,12‐12,73	 1,00
Arritmia	en	el	postoperatorio	 27/0 0 0,97 0,94‐0,99	 1,00
IT	 moderada	 /	 severa	 en	 el	
postoperatorio		
5/1 20 12,58 1,06‐148,97	 0,12
Obstrucción	cavas 37/0 0 	 0,57
Obstrucción	venas	pulmonares	 8/0 0 	 1,00
CIA	residual	 19/0 0 	 1,00
EP	moderada/severa	residual	 12/0 0 	 1,00
Lesión	residual	 94/1 1 0,22 0,02‐2,18	 0,30










Variable	/	Factor	 N/eventos* %** OR	 IC95%	 p	
Variables	pre	o	peri‐operatorias
Género,	mujer	 34/12 35,2 0,40 0,17‐0,98	 0,04
Tipo,	TGA	compleja 1/1 100 	 0,48
Otras	lesiones	asociadas	 6/3 50 1,04 0,20‐5,49	 1,00
Rashkind	 80/40 50 1,50 0,39‐5,72	 0,55
Blalock	Hanlon	 9/5 55,5 1,34 0,33‐5,37	 0,73
Cirugía	previa	 9/5 55,5 1,34 0,33‐5,37	 0,73
Operado	edad	>6	meses	 47/21 44,6 0,70 0,30‐1,61	 0,40
Cirugía	con	parada	circulatoria	 45/19 42,2 0,58 0,25‐1,34	 0,20
Cirugía	 cardiaca	 perioperatoria	
asociada	
16/10 62,5 1,96 0,64‐5,95	 0,23
Arritmia	en	el	postoperatorio	 18/8 44,4 0,80 0,28‐2,25	 0,67
IT	 moderada	 /	 severa	 en	 el	
postoperatorio		
3/1 33,3 0,51 0,04‐5,85	 1,00
Obstrucción	cavas 24/13 54,1 1,33 0,52‐3,40	 0,54
Obstrucción	venas	pulmonares	 2/2 100 	 0,23
CIA	residual	 14/10 71,4 3,08 0,89‐10,72	 0,06
EP	moderada/severa	residual	 7/3 42,8 0,76 0,16‐3,64	 1,00
Lesión	residual	 54/27 50 1,11 0,48‐2,60	 0,79
Hipertensión	pulmonar	 1/1 100 	 0,48
*	Nº	de	 casos	 con	esa	variable	/	nº	de	pacientes	 con	 capacidad	 funcional	disminuida **%	de	pacientes	 con	








En	 anteriores	 secciones	 hemos	 visto	 que	 la	 reoperación	 es	 un	 factor	
determinante	 de	muerte	 (Tabla	 8)	 y	muerte	 súbita	 (Tabla	 12).	 Efectivamente,	 la	
mortalidad	debida	a	 la	propia	reoperación	fue	alta,	 falleciendo	8	(40%)	de	los	20	




consideró	 reoperación	 a	 los	 procedimientos	 de	 implante	 o	 manipulación	 de	
marcapasos.	 La	 mayoría	 de	 las	 reoperaciones	 fueron	 precoces	 en	 la	 evolución.	






























































Variables	 N Mediana	 RIC	
Edad	en	años	en	la	reoperación	 20 2,45 1,45	–	9,27
Tiempo	 en	 años	 desde	 el	 Mustard	 hasta	
reoperación		
20 1,85 0,82	–	7,55




















	 En	 el	 estudio	 univariante,	 hemos	 detectado	 varios	 factores	 determinantes	
de	la	reoperación.		La	TGA	compleja,	la	cirugía	previa	al	Mustard	y	lógicamente	las	
lesiones	 residuales	 y	 en	 particular	 la	 obstrucción	 de	 cavas	 y	 venas	 pulmonares	
(Tabla	42).	De	los	159	casos	iniciales,	16	(10,1%)	tenían	cirugía	previa	al	Mustard	








transformarse	 en	TM	a	 las	 24	horas	 por	 obstrucción	de	 las	 cavas.	 El	 impacto	de	
estas	variables	sobre	las	curvas	de	supervivencia	libre	de	reoperación,	se	observa	
en	 la	 Figura	 49	 (TGA	 compleja),	 Figura	 50	 (la	 cirugía	 previa	 a	 la	 operación	 de	






Variable	/	Factor	 N/eventos* %** HR	 IC95%	 p	
Variables	pre	o	peri‐operatorias
Género,	mujer	 57/5 8,7 0,58 0,21‐1,61	 0,29
Tipo,	TGA	compleja 12/4 33,3 3,56 1,18‐10,72	 0,01
Otras	lesiones	asociadas	 8/2 25 2,01 0,46‐8,66	 0,33
Rashkind	 139/17 12,2 0,78 0,22‐2,66	 0,69
Blalock	Hanlon	 15/2 13,3 1,00 0,23‐4,31	 0,99
Cirugía	previa	 16/5 31,2 3,06 1,11‐8,43	 0,02
Operado	edad	>6	meses	 85/11 12,9 1,02 0,42‐2,47	 0,95
Cirugía	con	parada	circulatoria	 75/7 9,3 0,57 0,23‐1,44	 0,23
Cirugía	 cardiaca	 perioperatoria	
asociada	
33/6 18,1 1,66 0,63‐4,33	 0,29
Arritmia	en	el	postoperatorio	 27/4 14,8 1,64 0,59‐4,53	 0,32
IT	 moderada	 /	 severa	 en	 el	
postoperatorio		
5/1 20 1,48 0,19‐11,06	 0,70
Obstrucción	cavas 37/11 29,7 4,31 1,78‐10,41	 0,00
Obstrucción	venas	pulmonares	 8/5 62,5 9,52 3,43‐26,45	 0,00
CIA	residual	 19/2 10,5 0,71 0,16‐3,07	 0,64
EP	moderada/severa	residual	 12/3 25 2,01 0,59‐6,87	 0,25
Lesión	residual	 94/20 21,2 48,18 1,22‐1902,08	 0,00









con	 una	 peor	 curva	 de	 supervivencia	 libre	 de	
reoperación.	
Figura	 50.	 Las	 cirugías	 previas	 se	 asocian	 con	




Figura	 51.	 La	 obstrucción	 de	 cavas	 se	 asocia	
lógicamente	 con	 una	 peor	 curva	 de	
supervivencia	libre	de	reoperación.	
Figura	52.	La	obstrucción	de	venas	pulmonares	













En	 anteriores	 secciones	 hemos	 observado	 que	 los	 procedimientos	
percutáneos	 se	 asocian	 a	 la	 taquiarritmia	 (Tabla	 19)	 e	 implante	 de	 marcapaso	
(Tabla	23),	 posiblemente	porque	 estos	procedimientos	 se	 llevan	a	 cabo	 con	más	
frecuencia	en	los	pacientes	con	taquiarritmias	y	marcapasos.	
	
De	 los	 159	 pacientes,	 15	 (9%)	 fueron	 sometidos	 a	 procedimientos	
percutáneos.	Contrariamente	a	lo	que	ocurre	con	la	reoperación,	la	mayoría	de	los	
procedimientos	percutáneos	fueron	tardíos	en	la	evolución.	Efectivamente	 	12	de	
los	 15	 procedimientos	 percutáneos	 se	 llevaron	 a	 cabo	 	 ≥20	 años	 de	 evolución	
(Tabla	40)	 y	 la	 edad	mediana	de	dichos	procedimientos	 fue	de	28,8	 años	 (Tabla	
41).	
	
	 Los	 pacientes	 que	 sobreviven	 libres	 de	 procedimientos	 percutáneos	 fue	
99%	a	los	10	años,	98%	a	los	20	años,	97%	a	los	25	años,	92%	a	los	30	años	y	70%	
a	 los	35	años.	En	 la	 curva	de	supervivencia	 libre	de	procedimientos	percutáneos	
(Figura	 54),	 observamos	 que	 desciende	 abruptamente	 en	 los	 años	 finales.	



























Variable	/	Factor	 N/eventos* %** HR	 IC95%	 p	
Variables	pre	o	peri‐operatorias
Género,	mujer	 57/7 12,2 1,33 0,44‐3,97	 0,60
Tipo,	TGA	compleja 12/1 8,3 0,04 0,00‐1964..	 0,55
Otras	lesiones	asociadas	 8/1 12,5 0,04 0,00‐490,05	 0,31
Rashkind	 139/13 9,3 0,73 0,15‐3,38	 0,68
Blalock	Hanlon	 15/3 20 1,27 0,27‐5,87	 0,75
Cirugía	previa	 16/2 12,5 0,62 0,08‐4,85	 0,65
Operado	edad	>6	meses	 85/9 10,5 0,51 0,15‐1,67	 0,26
Cirugía	con	parada	circulatoria	 75/5 6,6 0,51 0,15‐1,75	 0,28
Cirugía	 cardiaca	 perioperatoria	
asociada	
33/1 3 0,03 0,00‐24,93	 0,11
Arritmia	en	el	postoperatorio	 27/1 3,7 0,49 0,06‐3,80	 0,48
IT	 moderada	 /	 severa	 en	 el	
postoperatorio		
5/0 0 0,04 0,00‐2992..	 0,61
Obstrucción	cavas 37/11 29,7 5,55 1,69‐18,25	 0,00
Obstrucción	venas	pulmonares	 8/0 0 0,04 0,00‐3160..	 0,69
CIA	residual	 19/6 31,5 2,23 0,71‐6,98	 0,15
EP	moderada/severa	residual	 12/0 0 0,04 0,00‐261,64	 0,27
Lesión	residual	 94/15 15,9 41,07 0,34‐4894,39	 0,00
Hipertensión	pulmonar	 7/0 0 0,04 0,00‐1229..	 0,64
*	 Nº	 de	 casos	 con	 esa	 variable	 /	 nº	 de	 pacientes	 con	 procedimientos	 percutáneos **%	 de	 pacientes	 con	
procedimientos	percutáneos	respecto	al	nº	casos.	En	letra	negra	las	variables	estadísticamente	significativas.
	
Figura	 56.	 La	 presencia	 de	 lesión	 residual	 se	
asocia	 lógicamente	 con	 una	 peor	 curva	 de	
supervivencia	 libre	 de	 procedimientos	
percutáneos	
	
Figura	 57.	 La	 obstrucción	 de	 cavas	 se	 asocia	
lógicamente	 con	 una	 peor	 curva	 de	


















Variable	/	Factor	 N/eventos* %** OR	 IC95%	 p	
Variables	pre	o	peri‐operatorias
Género,	mujer	 57/28 49,1 0,52 0,27‐1,01	 0,05
Tipo,	TGA	compleja 12/10 83,3 3,75 0,79‐17,72	 0,07
Otras	lesiones	asociadas	 8/7 87,5 5,14 0,61‐42,90	 0,09
Rashkind	 139/81 58,2 0,75 0,28‐2,00	 0,56
Blalock	Hanlon	 15/8 53,3 0,77 0,26‐2,24	 0,63
Cirugía	previa	 16/15 93,7 12,15 1,56‐94,48	 0,00
Operado	edad	>6	meses	 85/51 60 1,08 0,57‐2,03	 0,80
Cirugía	con	parada	circulatoria	 75/45 60 1,07 0,56‐2,01	 0,83
Cirugía	 cardiaca	 perioperatoria	
asociada	
33/21 63,6 1,27 0,57‐2,80	 0,55
Arritmia	en	el	postoperatorio	 27/14 51,8 0,70 0,30‐1,60	 0,39
IT	 moderada	 /	 severa	 en	 el	
postoperatorio		
5/3 60 1,03 0,16‐6,39	 1,00
Obstrucción	cavas ‐ ‐ ‐ ‐	 ‐
Obstrucción	venas	pulmonares	 ‐ ‐ ‐ ‐	 ‐
CIA	residual	 ‐ ‐ ‐ ‐	 ‐
EP	moderada/severa	residual	 ‐ ‐ ‐ ‐	 ‐
Lesión	residual	 ‐ ‐ ‐ ‐	 ‐
Hipertensión	pulmonar	 7/2 28,5 0,26 0,04‐1,38	 0,12
*	 Nº	 de	 casos	 con	 esa	 variable	 /	 nº	 de	 pacientes	 con	 procedimientos	 percutáneos **%	 de	 pacientes	 con	
procedimientos	percutáneos	respecto	al	nº	casos.	En	letra	negra	las	variables	estadísticamente	significativas.
	
	 En	 el	 estudio	 univariante	 de	 los	 factores	 relacionados	 con	 las	 lesiones	
residuales	 hemos	 observado	 dos	 factores.	 El	 género	 es	 un	 factor	 protector	
disminuyendo	 el	 riesgo	 en	 mujeres	 de	 tener	 lesiones	 residuales	 (Tabla	 44).	 Sin	
embargo,	la	cirugía	previa	al	Mustard	es	un	factor	que	multiplica	el	riesgo	de	lesión	






Variable	 N/eventos* %** OR IC95%	 p





























































mayor	 y	 asegurarse	 la	 oxigenación	mediante	 la	 realización	 del	 BH	 sobretodo	 en	
casos	con	EP.	La	cirugía	previa	es	lógico	que	se	asocie	a	la	TGA	compleja,	al	 igual	
que	 la	 cirugía	 peri‐operatoria.	 La	HP	multiplica	 el	 riesgo	 de	 tener	 TGA	 compleja	
por	11.		
	






Variable	/	Factor N/eventos* %** OR IC95%	 p
Variables	pre	o	peri‐operatorias
Género,	mujer	 57/3 5,2 0,57 0,14‐2,21	 0,41
Tipo,	TGA	compleja ‐ ‐ ‐ ‐	 ‐
Otras	lesiones	asociadas	 8/1 12,5 1,81 0,20‐16,13	 0,58
Rashkind	 139/7 5,0 0,15 0,04‐0,56	 0,02
Blalock	Hanlon	 15/3 20 3,75 0,89	–	15,73	 0,05
Cirugía	previa	 16/5 31,2 8,83 2,40‐32,46	 0,00
Operado	edad	>6	meses	 85/9 10,5 2,80 0,72‐10,76	 0,12
Cirugía	 con	 parada	
circulatoria	
75/4 5,3 0,53 0,15‐1,85	 0,31
Cirugía	 cardiaca	
perioperatoria	asociada	
33/10 30,3 26,95 5,54	–	131,14	 0,00
Arritmia	 en	 el	
postoperatorio	
27/1 3,7 0,42 0,05‐3,42	 0,40
IT	moderada	/	severa	en	el	
postoperatorio		
5/0 0 	 1,00
Obstrucción	cavas 37/3 8,1 1,10 0,28‐4,32	 0,88
Obstrucción	 venas	
pulmonares	
8/0 0 	 0,40
CIA	residual	 19/0 0 	 0,18
EP	 moderada/severa	
residual	
12/2 16,6 2,74 0,52‐14,24	 0,21
Lesión	residual	 94/10 10,6 3,75 0,79‐17,72	 0,07





Edad	media	en	la	operación	años	 2,06 0,26	–	4,40	 0,00
Tiempo	medio	CEC	minutos			 21,30 6,40	–	36,	19	 0,00












	 Con	 anterioridad	 hemos	 analizado	 a	 la	 HP	 como	 factor	 de	 riesgo	 de	 la	












Variable	/	Factor N/eventos* %** OR IC95%	 p
Variables	pre	o	peri‐operatorias
Género,	mujer	 57/3 5,2 1,36 0,29‐6,30	 0,70
Tipo,	TGA	compleja 12/3 25 11,91 2,30‐61,52	 0.00
Otras	lesiones	asociadas	 8/0 0 	 0,53
Rashkind	 139/4 2,8 0,16 0,03‐0,81	 0,01
Blalock	Hanlon	 15/0 0 	 0,38
Cirugía	previa	 16/1 6,2 1,52 0,17‐13,50	 0,70
Operado	edad	>6	meses	 85/3 3,5 0,64 0,13‐2,95	 0,70
Cirugía	 con	 parada	
circulatoria	
75/3 4 0,83 0,18‐3,85	 1,00
Cirugía	 cardiaca	
perioperatoria	asociada	
33/2 6,0 1,56 0,28‐8,43	 0,60
Arritmia	 en	 el	
postoperatorio	
27/2 7,4 2,03 0,37‐11,06	 0,40
IT	moderada	/	severa	en	el	
postoperatorio		
5/1 20 6,16 0,59‐63,91	 0,20
Obstrucción	cavas 37/0 0 	 0,13
Obstrucción	 venas	
+pulmonares	
8/0 0 	 0,53
CIA	residual	 19/0 0 	 0,31
EP	 moderada/severa	
residual	
12/1 8,3 2,13 0,23‐19,36	 0,49
Lesión	residual	 94/2 2,1 0,26 0,04‐1,38	 0,12









con	 TM	 en	 el	 HURC	 fue	 de	 30	 años	 de	mediana,	 con	 un	máximo	 de	 36.	 Se	 han	
descritos	 los	resultados	de	la	operación	de	Mustard	a	corto	y	medio	plazo	–hasta	
20	 años	 de	 seguimiento	 postoperatorio‐;	 sin	 embargo,	 no	 se	 conoce	 como	 se	
comportan	 estos	 pacientes	 a	 los	 30	 años	 de	 la	 intervención.	 Una	 pregunta	 que	




en	 los	 que	 no	 se	 supera	 los	 20	 años	 de	 seguimiento.	 En	 esta	 tabla	 aparecen	
reseñadas	 las	 series	 con	más	 años	 de	 seguimiento	 de	 la	 Operación	 de	Mustard:	
Cuypers	 JA135,	 serie	 del	 HURC,	 Madrid,	 Vejlstrup	 N170,	 Moons	 P145,	 Lange	 R171,	
Wilson	NJ53,	Dos	L44,	Görler	H123,		Myridakis	DJ10,		Sarkar	D42,		Hucin	B126,	Gelat		M116	y	






























centro	 hospitalario,	 donde	 fueron	 operados	 o	 incluso	 han	 cambiado	 de	 país	 de	
residencia;	otro	factor	a	tener	en	cuenta	es	el	largo	periodo	de	tiempo	transcurrido	






como	 Bélgica,	 Dinamarca,	 Holanda,	 Suecia	 y	 Finlandia,	 pueden	 ofrecer	
seguimientos	 más	 largos,	 pero	 con	 la	 desventaja	 de	 un	 menor	 número	 de	
pacientes,	 desconociéndose	 por	 esta	 razón	 la	 situación	 del	 conjunto	 de	 estos	
pacientes	a	largo	plazo.		
	 Nuestra	 serie	 goza	 de	 una	 posición	 ventajosa	 intermedia	 entre	 ambos	
grupos:	ofrece	un	importante	seguimiento	tardío	(30	años),	ocupando	el	2º	puesto	
entre	 los	 hospitales	 con	 más	 largo	 seguimiento,	 junto	 con	 una	 importante	
casuística	 (159	 pacientes).	 Esto	 se	 ha	 conseguido	 gracias	 a	 la	 posible	 menor	





La	muerte	 tardía	está	presente	a	 lo	 largo	del	 seguimiento	de	 los	operados	
con	TM	y	siempre	debe	ser	considerada	por	los	médicos	responsables	del	control	
de	estos	pacientes.	En	nuestra	serie	 la	mortalidad	tardía	acumulada	a	 lo	 largo	de	
30	años	de	evolución	fue	del	22%,	un	0,73%	anual	(Tabla	6).	Este	porcentaje	anual	













(Figura	 19),	 detectándose	 en	 la	 curva	 una	 forma	 bimodal,	 con	 dos	 periodos	 de	
mayor	mortalidad.	El	primer	pico	corresponde	a	los	primeros	4	años	de	evolución	
que	acumulan	casi	la	mitad	del	total	de	las	muertes	tardías	y	que	alcanza	el	1,18%	
del	 riesgo.	 Este	 hecho	 está	 reportado	 también	 en	 las	 dos	 series	 con	 un	 mayor	
número	de	pacientes	operados	con	TM,	el	Sick	Childrens	Hospital	de	Toronto116,172	
y	 el	 Sick	 Children	 Hospital	 de	 Londres42,118.	 En	 nuestra	 serie	 la	 causa	 más	
importante	de	mortalidad	en	este	periodo	inicial	fue	la	reoperación,	y	de	hecho	las	
8	muertes	debido	a	ella	ocurrieron	en	este	periodo	inicial.	 	Otras	series	señalan	a	
las	 lesiones	 residuales	 como	 la	 obstrucción	 venosa116,118o	 alteraciones	
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hemodinámicas42,	 como	 la	 principal	 causa	 de	 mortalidad	 en	 este	 periodo	 de	
seguimiento.	
	
	 Tras	un	periodo	 intermedio	de	bajo	riesgo,	 se	aprecia	un	segundo	pico	de	
mayor	riesgo	entre	los	13	y	18	años	de	evolución	que	alcanza	el	0,8%	en	nuestra	




	 El	 riesgo	 instantáneo	de	muerte	es	mayor	durante	 la	 edad	 infantil	 y	de	 la	
adolescencia	(0‐19	años	de	seguimiento),	oscilando	entre	0,61	y	1,18%.	En	la	edad	
adulta	 (≥20	años	de	seguimiento)	el	 riesgo	es	menor,	y	oscila	entre	0,27	y	0,6%,	





Las	 causas	 de	 muerte	 tardía	 más	 frecuentes	 en	 cualquier	 periodo	 de	 la	
evolución	 fueron	 la	 muerte	 súbita44,116	 y	 la	 disfunción	 del	 VD	 sistémico116.	 En	
nuestra	casuística,	sin	embargo,	 la	reoperación	(de	 las	 lesiones	residuales)	ocupa	
la	segunda	causa	más	importante	de	mortalidad	desplazando	al	tercer	puesto	a	la	
disfunción	 del	 VD,	 multiplicando	 el	 riesgo	 de	 muerte	 por	 7,2	 en	 el	 modelo	
univariante.	La	mortalidad	por	reoperación	por	 lesiones	residuales	está	presente	
también	 en	 las	 grandes	 series	 de	 pacientes	 operados	 con	 TM	 y	 en	 concreto	 en	
aquellos	 que	 cursan	 con	 obstrucción	 venosa	 y/o	 IT	 10,39,42,44,53,116,118,131.	 En	 otras	








Es	 de	 destacar	 que	 los	 procedimientos	 percutáneos,	 de	 aparición	 más	
reciente	 en	 el	 tiempo,	 pueden	 solventar	 o	 mitigar	 las	 lesiones	 residuales	 sin	
recurrir	a	la	reoperación,	reduciendo	la	mortalidad	de	forma	considerable.	De	los	
15	procedimientos	 percutáneos	 realizados	 en	nuestra	 serie,	 solo	 un	 fallecido,	 de	
muerte	 súbita	 15	 años	 más	 tarde.	 Probablemente	 de	 haberse	 empleado	 estos	
procedimientos	 en	 los	 primeros	 años	 de	 evolución,	 se	 habría	 reducida	 la	
mortalidad	sustancialmente.						
	
	 El	 estudio	 estadístico	 multivariante	 de	 nuestra	 serie	 detecta	 cuatro	
predictores	 de	 muerte	 tardía.	 Estos	 fueron	 la	 TGA	 compleja,	 la	 obstrucción	 de	
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venas	 pulmonares,	 la	 HP	 y	 la	 disfunción	 del	 VD	moderada/severa	 valorada	 por	
ecocardiograma	(Tabla	9).			
	
	 LA	 TGA	 compleja	 representa	 un	 factor	 de	 riesgo	 de	 muerte	 tardía	
reconocido	universalmente35,36,39,116,171;		y	en	nuestra	casuística	multiplica	el	riesgo	
por	3,2.	Existen	varios	mecanismos	que	pueden	justificar	este	hecho.	Uno	de	ellos	
es	 la	 HP	 secundaria	 al	 hiperaflujo,	 especialmente	 en	 aquellos	 casos	 que	 se	 han	
operado	 con	 TM	 en	 una	 edad	 tardía.	 Tres	 de	 los	 12	 TGA	 complejas	 tenían	HP	 y	
fueron	 operados	 a	 los	 0,5,	 8	 y	 12	 años	 de	 edad.	 Los	 tres	 fallecieron.	Otro	 de	 los	




10	 años	 es	 de	 93%	en	 la	 TGA	 simple	 y	 solo	 48%	en	 la	 TGA	 compleja.	 La	mayor	
supervivencia	en	 los	casos	con	TGA	simple	se	mantiene	 también	durante	 la	edad	
adulta	en	nuestra	serie.	En	otras	series135,	con	un	número	menor	de	pacientes	en	
seguimiento,	 observan	 que	 la	 TGA	 compleja	 deja	 de	 ser	 un	 factor	 de	 riesgo	 de	
mortalidad	en	los	adultos.		
	
	 La	 lesión	 residual	 de	 obstrucción	 de	 las	 venas	 pulmonares	 junto	 con	 la	
obstrucción	 de	 la	 cava	 inferior	 se	 considera	 una	 complicación	 grave,	 de	 mal	
pronóstico50	 y	de	difícil	 solución.	 En	 centros	 con	gran	experiencia,	 la	mortalidad	
supera	el	20%.	En	nuestra	serie	la	obstrucción	de	venas	pulmonares	se	asocia	de	
forma	 clara	 con	 la	mortalidad	 tardía	multiplicando	 el	 riesgo	 de	muerte	 por	 6,4.	
Aunque	 la	obstrucción	de	venas	pulmonares	es	poco	 frecuente,	 en	 la	mayoría	de	
las	series	hay	algún	caso	que	fallece	por	esta	causa	sin	intervención53	o	debido	a	la	













con	 cardiopatía	 congénita	 y	 arritmias	 entre	 los	 que	 se	 encuentran	 46	 casos	





La	 disfunción	 del	 VD	 sistémico	 en	 los	 pacientes	 operados	 con	 TM	 es	
progresiva	como	podremos	comprobar	más	adelante,	pero	todavía	y	hasta	 los	35	
años	de	 evolución	no	 es	 causa	 frecuente	 de	mortalidad	 en	nuestra	 estadística.	 A	






La	 disfunción	 del	 VD	 sistémico	 como	 causa	 de	 mortalidad	 tardía,	 es	 una	
constante	preocupación	en	los	pacientes	adultos.	En	86	adultos	operados	con	TM	
en	el	Sick	Childrens	Hospital	de	Toronto161,	fallecen	8	(9,3%)	de	forma	constante	a	
lo	 largo	 de	 8	 años	 de	 evolución,	 	 siendo	 la	 principal	 causa,	 la	 disfunción	 del	 VD	
sistémico	que	multiplica	el	riesgo	por	4,8.	En	un	estudio	con	pacientes	adultos	con	
cardiopatías	congénitas	y	arritmias	auriculares	seguidos	en	el	Toronto	Congenital	




sistémico173.	 En	 pacientes	 operados	 con	 TS,	 la	 disfunción	 del	 VD	 sistémico	 es	
también	la	primera	causa	de	muerte	tardía	en	adultos174.	El	grupo	de	Erasmus	MC	
de	 Rotterdam134con	 el	 seguimiento	 más	 largo	 en	 pacientes	 operados	 con	 TM,	
comparan	 los	datos	de	86	pacientes	estudiados	en	una	primera	revisión	a	 los	10	





dos	 muertes	 y	 un	 trasplante	 cardiaco	 en	 este	 segundo	 periodo.	 Además,	 en	 el	
tercer	 periodo	 de	 esta	 misma	 serie	 (pacientes	 adultos	 con	 >30	 años	 de	
seguimiento),	 publicada	por	Cuypers135,	observan	progresión	de	 la	disfunción	del	
VD,	pero	con	solo	1	fallecido	por	esta	causa,	señalando	a	la	arritmia	como	principal	
causa	 de	 muerte	 en	 esta	 última	 década	 por	 encima	 de	 la	 disfunción	 del	 VD	
sistémico.	
	
Aunque	 el	 conjunto	 de	 todos	 estos	 datos	 sugieren	 que	 la	 muerte	 por	










	 Los	 resultados	 sobre	 la	 posible	 relación	 de	 las	 arritmias	 con	 la	 muerte	
tardía	 son	 contradictorios.	 Deanfied39,	 del	 grupo	 londinense	 del	 Sick	 Children	
Hospital	asegura	que	la	arritmia	no	es	factor	de	riesgo	de	mortalidad	y	que	él	no	es	
capaz	de	predecir	 la	muerte	a	través	de	 los	estudios	de	ECG	y	Holter.	Pocos	años	
después,	 Gewillig118del	 mismo	 grupo	 londinense,	 constata	 en	 un	 modelo	
multivariante	 en	 pacientes	 con	 TGA	 simple	 operados	 con	 TM,	 que	 el	 flutter	
auricular	es	un	predictor	de	muerte	tardía	y	lo	vuelve	a	confirmar	otro	colega	suyo	
del	 mismo	 grupo42,	 en	 los	 operados	 con	 TS,	 en	 los	 que	 multiplicaría	 por	 10	 el	
riesgo	 de	 muerte	 tardía.	 Helbing36	 en	 la	 Universidad	 de	 Leiden	 señala	 a	 las	
taquiarritmias	 supraventriculares	 como	 factor	 de	 muerte	 tardía	 en	 pacientes	
operados	 con	 TM	 y	 TS.	 Las	 taquiarritmias	 también	 han	 sido	 señaladas	 como	
factores	de	riesgo	en	el	modelo	multivariante	en	la	serie	de	pacientes	operados	con	
TM	y	TS	en	el	Hospital	Val	d’Hebron44.	Sin	embargo,	Gellat116no	encuentra	relación	
entre	 las	 arritmias	 tardías	 (incluidas	 las	 taquiarritmias	 como	 el	 flutter)	 con	 la	
muerte	 tardía;	 solo	 observa	 la	 asociación	 de	 arritmias	 en	 el	 inmediato	
postoperatorio	 con	 la	 muerte.	 Wells35	 en	 su	 estudio	 multicéntrico	 de	 pacientes	
operados	 con	 TM	 y	 TS	 no	 señala	 a	 la	 arritmia	 como	 factor	 de	 mortalidad.	 Los	
mismos	resultados	han	sido	señalados	por	Cuypers135en	su	trabajo	de	35	años	de	
seguimiento,	 reconociendo	 que	 ningún	 parámetro	 derivado	 del	 ECG	 puede	
predecir	 la	 muerte	 tardía.	 Los	 estudios	 realizados	 por	 Lange171	en	 Munich,	 por	
Vejlstrup170	en	Suecia	y	Dinamarca	y	por	Roubertie176	en	pacientes	operados	con	
TS	 confirma	 de	 nuevo	 este	 hecho,	 la	 no	 existencia	 de	 relación	 entre	 arritmia	 y	








la	 clase	 funcional	 según	 la	 NYHA.	 La	 totalidad	 de	 los	 4	 pacientes	 que	 se	
encontraban	 en	 clase	 funcional	 III‐IV	 fallecieron.	 De	 estos	 cuatro	 pacientes,	 tres	
presentaban	disfunción	VD	grado	moderado/severo	y	3	HP.	Dos44	 identifica	a	 las	
clases	 avanzadas	 de	 la	 NYHA	 con	 pacientes	 operados	 con	 TM	 y	 TS,	 como	
importante	 factor	 de	 riesgo	 en	 un	 estudio	multivariante.	 Multiplica	 el	 riesgo	 de	
muerte	por	6,1.En	adultos,	Yac173	en	un	estudio	con	378	pacientes	con	cardiopatía	
congénita	y	arritmias	entre	los	que	se	encuentran	46	casos	operados	con	TM	o	TS,	
señala	 también	 a	 la	 NYHA	 clase	 funcional	 III‐IV	 como	 factor	 de	 muerte	 que	
multiplica	el	riesgo	por	3,6.	
	











con	 TGACC,	 observa	 que	 sobreviven	 el	 90%	 los	 pacientes	 con	 TGA	 y	 el	 84%	 los	
pacientes	con	TGACC.	
	








MS	 (74%)	 de	 los	 50	 fallecidos	 tardíos,	 en	 una	 serie	 de	 226	 pacientes	 con	 TGA	
simple	operados	con	TM	y	seguidos	11,7	años.		También	en	nuestra	serie,	la	MS	es	
la	 causa	más	 frecuente	de	muerte	 tardía	 (40%	de	 las	35	muertes	 tardías)	 (Tabla	
10).	La	incidencia	de	la	MS	oscila	según	las	series	entre	el	2	y	el	16%.	La	incidencia	
en	nuestra	casuística	ocupa	un	 lugar	 intermedio	de	8,8%	(14	muertes	súbitas	en	
159	 pacientes).	 Helbing36	 en	 Leiden	 encuentra	 2	 MS	 (3,3%)	 en	 60	 pacientes	
operados	 con	 TM	 o	 TS.	 Deanfield39		encuentra	 2	 con	MS	 (4,3%)	 en	 46	 pacientes	
operados	 con	 TM.	 Sarkar42	 	 encuentra	 37	 MS	 (16,3%)	 (10	 con	 mala	 situación	
hemodinámica)	 en	 226	 pacientes	 supervivientes	 hospitalarios	 con	 TGA	 simple	
operados	con	TM.	Wilson53	en	Nueva	Zelanda	encuentra	7	MS,	con	una	incidencia	
del	 7%,	 en	 su	 serie	 de	 113	 supervivientes	 de	 la	 operación	 de	Mustard.	 Gelatt116	
tiene	un	6,4%	de	MS	y	Gewillig118		un	16,3%.	Janousek125		en	Praga	encuentra	15	MS	
(4,2%)	 en	 359	 pacientes	 operados	 mayoritariamente	 con	 TM.	 Flinn141	 en	 un	
estudio	 multicéntrico	 realizado	 por	 el	 grupo	 de	 electrofisiología	 pediátrica	
encuentra	9	MS	(2,4%)	en	372	supervivientes	operados	con	TM	y	seguidos	4	años.	
Puley161		en	 Toronto	 encuentra	 2	 pacientes	 con	MS	 (2,3%)	 en	 ausencia	 de	 lesión	
hemodinámica	alguna,	en	86	pacientes	adultos	operados	con	TM.	Birnie178	detecta	
3	MS	(3,1%)	y	4	con	taquicardia	supraventricular	como	principal	mecanismos	de	




	 La	 MS	 en	 principio	 puede	 surgir	 en	 todas	 las	 edades,	 tanto	 en	 la	 edad	
infantil,	adolescencia	y	en	la	edad	adulta	y	su	ocurrencia	es	continua	en	el	tiempo,	
pero,	 de	 forma	 similar	 como	 ocurre	 con	 la	muerte	 tardía,	 el	 riesgo	 de	MS	 no	 es	
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casos	 sin	 complicación	 alguna,	 sin	 lesiones	 residuales,	 ni	 arritmias	 previas	 ni	
disfunción	 del	 VD	 sistémico,	 estando	 clínicamente	 asintomáticos	 y	 llevando	 una	
vida	normal.	De	hecho	6	de	nuestros	14	 fallecidos	con	MS	no	presentaban	 lesión	
residual	 alguna,	 ni	 arritmia	 conocida	 y	 la	 función	 del	 VD	 sistémico	 era	 normal	








	 Dada	 la	 naturaleza	 súbita	 de	 la	 muerte,	 algunos	 autores	 piensan	 que	 el	
mecanismo	fundamental	de	la	MS	debe	ser	la	arritmia	tardía.	Las	arritmias	lentas	o	
la	disfunción	sinusal	no	son	factor	de	riesgo	de	MS39,148,180.	Deanfield39	observa	que	
la	 MS	 no	 tiene	 relación	 con	 ritmos	 lentos	 y	 que	 el	 marcapaso	 no	 protege	 de	 la	
muerte	súbita;	sin	embargo,	si	pueden	serlo	las	taquiarritmias.	Flinn141	y	su	grupo	
de	electrofisiología	pediátrica,	en	una	larga	serie	de	372	supervivientes	operados	
con	 TM	 y	 seguidos	 4	 años,	 encuentra	 por	 primera	 vez,	 relación	 entre	 la	
taquiarritmia	auricular	y	la	MS,	aunque	se	trata	de	una	relación	débil.	Kammeraad	
JAE148	 	en	 un	 estudio	 multicéntrico	 señala	 la	 presencia	 de	 síntomas	 de	 arritmia	
(palpitaciones	y	sincopes)e	historia	documentada	de		fibrilación	o	flutter	auricular	
como	 factores	de	 riesgo	de	MS.	En	Helsinky,	 Sun139	 en	un	estudio	en	Finlandia	y	
Suecia	en	312	pacientes	operados	con	TM	o	TS,	encuentra	22	con	MS	y	como	factor	
de	 riesgo	 señala	 a	 la	 pérdida	 de	 ritmo	 sinusal	 y	 a	 la	 dispersión	 del	 QT	 del	 ECG.	
Sarkar42	en	su	serie	de	pacientes	con	TGA	simple	operados	con	TM	o	TS,	encuentra	












En	 nuestra	 serie	 las	 alteraciones	 hemodinámicas	 secundarias	 a	 la	
disfunción	del	VD	o	a	la	presencia	de	lesiones	residuales,	y	no	a	arritmia,	parecen	
asociarse	a	la	MS.	Las	lesiones	residuales	como	la	obstrucción	venosa,	la	CIA,	la	EP	







papel	 esencial	 en	 la	 MS,	 especialmente	 en	 adultos.	 En	 un	 estudio	 de	
Schwerzmann117	 con	 149	 adultos	 operados	 con	 TM	 en	 Toronto	 encuentra	
disfunción	del	VD	sistémico	moderada/severa	en	61%	de	los	pacientes,	señalando	
a	 la	 disfunción	 del	 VD	 como	 factor	 de	 riesgo	 de	 MS.	 Gatzoulis	 en estudios de 
adultos181	 encuentra	 como	 factor	 de	 riesgo	 al	 flutter	 y	 fibrilación	 auricular	
posiblemente	secundarios	a	la	disfunción	del	VD	sistémico.	Kammeraad148		detecta	
en	 los	 pacientes	 fallecidos	 de	 MS,	 importantes	 anomalías	 hemodinámicas.	
Considera	 que	 la	 insuficiencia	 cardiaca	 debida	 a	 la	 disfunción	 del	 VD	 sistémico	





	 En	 un	 trabajo	 de	 Kammeraad148,	 81%	 de	 las	 muertes	 súbitas	 ocurrieron	
durante	el	ejercicio	y	solo	12%	durante	el	 sueño.	Este	autor	especula	que	un	VD	
sistémico	 es	 subóptimo	 para	 soportar	 las	 presiones	 sistémicas	 y	 las	 aurículas	
cuentan	 con	 escasa	 capacitancia,	 que	 ocasionarían	 alteraciones	 en	 el	 llenado	
ventricular,	 y	 de	 esta	 forma	 podrían	 impedir	 el	 necesario	 aumento	 del	 gasto	
durante	 el	 ejercicio	 y	 causar	 la	 MS.	 Las	 lesiones	 hemodinámicas	 residuales	
empeorarían	 esta	 situación.	 Cinco	 de	 los	 7	 pacientes	 con	 MS	 en	 el	 trabajo	 de	
Silka179	fallecen	 durante	 el	 ejercicio.	 También	 nuestra	 serie	 apoya	 este	 hecho	 ya	
que	6	de	los	14	pacientes	con	MS	ocurrieron	durante	el	ejercicio	(Tabla	11).		
	 	
	 Es	difícil	encontrar	eventos	o	signos	predictores	de	 la	MS	sobre	 los	que	se	
pueda	 actuar	 con	 eficacia.	 Dado	 que	 un	 buen	 número	 de	 casos	 de	 MS	 ocurre	
durante	 el	 ejercicio,	 es	 prudente	 recomendar	 junto	 con	 Kammeraad148	 cierta	
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restricción	 del	 mismo	 especialmente	 en	 pacientes	 de	 riesgo.	 Como	 la	 mayor	
sospecha	de	causa	de	MS	recae	en	la	arritmia,	algunos	piensan	que	es	fundamental	
el	 tratamiento	 agresivo	 de	 la	 misma.	 Gelatt116	 en	 Toronto	 considera	 que	 el	
tratamiento	 con	 digoxina	 en	 el	momento	 de	 aparición	 de	 la	 fibrilación	 auricular	
puede	disminuir	el	riesgo	de	sufrir	sincopes,	por	lo	que	cree	recomendable	el	uso	
profiláctico	 de	 digoxina	 en	 los	 pacientes	 operados	 con	 TM.	 Deanfield39	 en	 46	
pacientes	operados	con	TM,	considera	que	el	implante	de	marcapaso	no	protege	a	
los	 pacientes	 de	 la	 MS.	 Otros	 autores148,	 consideran	 que	 ni	 la	 digoxina	 ni	 el	
implante	 de	 marcapaso	 disminuyen	 el	 riesgo	 de	 MS,	 y	 que	 está	 por	 ver	 si	 la	
ablación	 percutánea	 en	 el	 tratamiento	 de	 las	 arritmias	 puede	 proporcionar	
protección	 contra	 la	 MS.	 Khairy147	 observa	 que	 el	 tratamiento	 con	 beta	
bloqueantes	es	beneficioso. 
	
	 Otra	 iniciativa	 propuesta	 por	 Scagliotti182	 fue	 la	 de	 tratar	 de	 inducir	
taquicardia	ventricular	en	pacientes	de	alto	riesgo,	en	estudios	electrofisiológicos.	
La	 taquicardia	 ventricular	 actuaría	 como	 marcador	 de	 MS	 y	 si	 el	 test	 resultara	
positivo	 aconsejaría	 el	 implante	 de	 marcapaso	 o	 DAI.	 	 Khairy147,	 sin	 embargo	
considera	 que	 la	 inducción	 de	 taquicardia	 ventricular	 en	 un	 estudio	
electrofisiológico	no	ayuda	a	prevenir	la	MS.	Dentro	de	la	terapia	agresiva	contra	la	
arritmia,	 Khairy147implanta	 en	 Montreal	 desfibriladores	 y	 lo	 lleva	 a	 cabo	 en	 23	
pacientes	 adultos	 como	 indicación	 primaria	 (en	 pacientes	 con	 arritmias	 en	
ausencia	de	 síncope	o	PCR),	 y	 en	14	como	 indicación	 secundaria,	observando	un	
alto	porcentaje	de	choques	apropiados	en	 la	 indicación	secundaria	pero	no	en	 la	
primaria.	 	En	3	de	los	44	pacientes	con	taquiarritmia	hemos	implantado	un	DAI	y	
en	 otros	 3,	marcapaso	 antitaquicardia.	 Cuatro	 han	 sido	 sometidos	 a	 ablación	del	
foco	o	circuito	arrítmico.	
	
	 Por	 estas	 razones	 previas,	 las	 medidas	 preventivas	 que	 se	 podrían	
considerar	 en	 pacientes	 con	 taquiarritmias	 y/o	 disfunción	moderada/severa	 del	






auriculares	 pueden	 dañar	 el	 nodo	 sinusal	 y/o	 su	 arteria153,183,	 el	 nodo	
auriculoventricular50,153		y	la	conducción	auricular	entre	ambos	nodos50,153,184.	En	la	













ventriculares.	 El	 daño	 de	 los	 nodos	 y	 de	 la	 conducción	 auricular,	 provoca	 la	
enfermedad	del	seno	con	bradi/taquiarritmias	y	el	enlentecimiento	del	impulso	y	
de	 la	 conducción184	que	a	 su	vez	 favorece	 la	 aparición	de	arritmias	de	 reentrada	
(flutter,	fibrilación	y	taquicardias).	Las	propias	suturas	pueden	ocasionar	también	
ritmos	ectópicos.	Por	otro	 lado,	 la	 incapacidad	del	 incremento	cronotrópico	en	el	
ejercicio	es	habitual	en	los	pacientes	operados	con	técnica	de	Mustard,	facilitando	
la	insuficiencia	del	VD	sistémico185.	En	estudios	de	necropsia	en	pacientes	operados	
de	 Mustard	 se	 han	 encontrado	 lesiones	 importantes	 en	 el	 nodo	 sinusal,	 en	 su	
arteria	y	en	el	tejido	perinodal	ocasionado	por	las	suturas	e	incisiones	de	la	técnica	
de	 Mustard186.	 Estas	 lesiones	 y	 sus	 efectos	 arritmogénicos	 se	 cronifican	 y	
progresan	 con	 el	 tiempo.	 Vetter187	 en	 Philadelphia,	 mediante	 estudios	
electrofisiológicos	 en	 64	 pacientes	 operados	 con	 TM,	 observa	 que	 la	 conducción	
intrauricular	 entre	 el	 nodo	 sinusal	 y	 nodal	 se	 enlentece,	 existe	 un	 aumento	 del	




técnica	 de	 Mustard,	 y	 que	 apenas	 haya	 disminuido	 con	 las	 múltiples	
modificaciones	 quirúrgicas	 de	 la	 canulación,	 incisión	 y	 sutura	
auricular15,32,53,55,127,128,188.	Su	aparición	es	constante	en	el	tiempo,	de	forma	que	a	
mayor	tiempo	de	evolución	y	a	mayor	edad,	mayor	es	el	número	de	pacientes	que	
pierden	 el	 ritmo	 sinusal.	 Este	 hecho	 ha	 sido	 confirmado	 por	muchos	 autores.	 El	
porcentaje	de	pacientes	que	mantiene	el	ritmo	sinusal		varía	según	la	experiencia	
de	los	diferentes	centros	y	según	el	tiempo	de	evolución.	Un	57%	a	los	8	años141,	
28%	 a	 los	 5	 años146,	 30%	 a	 los	 8,5	 años125,,	 40%	 a	 los	 20	 años	 en	 la	 serie	 de	
Toronto116,	47%	a	 los	20	años	en	 la	 serie	del	Hospital	 londinense	Great	Ormond	
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St39,118,	 52%	 a	 los	 15‐20	 años10,	 46%	 a	 los	 20	 años44	 y	 40%	 a	 los	 20	 años53.	 En	
algunas	series	el	porcentaje	es	mayor,	como	ocurre	en	la	serie	de	Munich171,	en	la	
serie	multicéntrica	 belga145		o	 en	 la	 serie	 de	Rotterdam135.	 En	 estas	 tres	 series	 el	
porcentaje	se	eleva	al	78%,	70%	y	66%	respectivamente	a	los	20	años	de	evolución	
en	las	dos	primeras	y	a	los	36	años	en	la	última.	En	la	serie	de	Rotterdam	preocupa,	












	 El	 riesgo	 de	 aparición	 de	 arritmia	 no	 es	 uniforme	 a	 lo	 largo	 del	 tiempo,	
siendo	 menor	 en	 los	 últimos	 años,	 es	 decir	 en	 la	 edad	 adulta.	 Así	 lo	 confirma	
Gewillig118que	 observa	 ausencia	 de	 arritmia	 en	33	 pacientes	 que	 superan	 los	 24	
años	 de	 seguimiento,	 o	 Helbing36	 en	 Leiden,	 que	 comunica	 que	 la	 aparición	 de	
arritmia	 cursó	 de	 forma	 elevada	 en	 los	 primeros	 5	 años	 de	 evolución	 y	 más	
lentamente	en	años	posteriores.	Nuestra	serie,	confirma	este	hecho	de	acuerdo	a	la	
curva	 de	 riesgo	 instantáneo	 de	 arritmia	 (Figura	 26).En	 la	 edad	 pediátrica	 y	 del	
adolescente,	el	riesgo	de	arritmia	asciende	de	forma	marcada	y	oscila	entre	3,2%	y	
6,2%,	mientras	que	en	la	edad	adulta	el	riesgo	instantáneo	desciende	también	de	
forma	 pronunciada	 y	 oscila	 entre	 6,2%	 a	 los	 20	 años	 y	 2,6%	 a	 los	 30	 años	 de	
evolución.	De	 los	 121	 pacientes	 que	 alcanzaron	 los	 20	 años	 o	más	 de	 evolución,	
solo	 10	 (8,2%)	 sufrieron	 la	 aparición	 de	 arritmia	 por	 primera	 vez.	 Moons145	
observa	 también	 que	 el	 tipo	 de	 TGA	 incide	 sobre	 la	 aparición	 de	 arritmia	 en	 el	
tiempo,	 siendo	 más	 precoz	 en	 la	 TGA	 compleja	 y	 más	 tardía	 en	 la	 TGA	 simple,	
aunque	 ésta	 experimenta	 un	 incremento	 significativo	después	de	 los	 15	 años	de	
evolución.	
	
	 En	 nuestro	 estudio,	 no	 hemos	 encontrado	 relación	 entre	 la	 arritmia	 y	 la	
mortalidad.	Podría	influir	en	esta	ausencia	de	relación,	el	hecho	de	que	el	tiempo	
mediano	entre	 la	muerte	y	 la	operación	de	Mustard	es	más	 corta	 (6,7	 años)	que	
entre	 la	 aparición	 de	 la	 arritmia	 y	 la	 operación	 de	 Mustard	 (10,9	 años).	 Da	 la	
impresión	 que	 en	 nuestra	 serie,	 la	muerte	 tardía	 no	 deja	 tiempo	 suficiente	 para	
que	la	arritmia	se	desarrolle	plenamente.		
	





lesiones	 residuales	 de	 cualquier	 tipo	 y	 en	 especial	 la	 obstrucción	 de	 venas	
pulmonares.	 El	 modelo	 multivariante,	 señala	 solo	 a	 la	 arritmia	 en	 el	 inmediato	
postoperatorio	 y	 a	 la	 lesión	 residual	 de	 obstrucción	 de	 venas	 pulmonares	 como	
potentes	factores	de	riesgo	de	arritmia	tardía.	
	
	 La	 presencia	 de	 arritmia	 en	 el	 inmediato	 postoperatorio	 es	 un	 potente	
factor	 determinante	 de	 arritmia	 tardía.	 En	 nuestra	 serie,	 constituye	 un	 factor	
independiente,	y	multiplicando	el	riesgo	por	1,9.	También	el	grupo	de	Toronto116	
señala	a	la	arritmia	postoperatoria	y	la	bradicardia	durante	el	periodo	operatorio	
como	 factores	 determinantes	 de	 la	 arritmia	 tardía	 que	multiplica	 el	 riesgo	 de	 la	
misma	por	7,8	y	1,3	respectivamente.			
	
En	 nuestra	 serie,	 la	 IT	 moderada/severa	 en	 el	 postoperatorio	 inmediato	





Especialmente	 la	 lesión	 residual	 que	 consiste	 en	 la	 obstrucción	 de	 venas	




disfunción	 moderada/severa	 diagnosticada	 por	 ecocardiografía	 o	 RM/MN	
respectivamente	presentaron	algún	tipo	de	arritmia.	
	
	 Otros	 factores	 de	 riesgo	 descritos	 en	 la	 literatura	 y	 no	 confirmados	 en	
nuestra	 serie,	 son	 la	TGA	 compleja145,	 el	 BH	previo	 al	Mustard44	 y	 el	 periodo	de	
operación	más	antiguo	en	las	series36,172.	Moreno	en	La	Paz146		tampoco	señala	a	la	
TGA	 compleja	 como	 factor	 de	 riesgo	 de	 arritmia	 tardía	 en	 su	 serie	 de	 pacientes	
operados	con	TM	y	TS.	
	







que	 los	 operados	 con	 corrección	 anatómica	 y	 TJ	 lo	mantienen	 el	 84%.	 Así	 pues,		










93%	 los	 pacientes	 con	 TGACC.	 Los	 pacientes	 con	 TGACC	 corregidos	
anatómicamente	 con	 “doble	 switch”	 	 presentan	 con	mucha	 frecuencia	 arritmias,	
siendo	la	causa	principal	la	propia	TM	o	TS	que	forma	parte	de	la	operación	doble	
“switch”	 y	 el	 BAV	 completo	 antes	 y	 después	 de	 la	 corrección	 anatómica112.	 De	
Bardino	ha	propuesto	recientemente	sustituir	en	estas	operaciones	la	TM	o	 la	TS	
por	 un	 hemi‐Mustard	 conectando	 la	 vena	 cava	 inferior	 a	 la	 válvula	 tricúspide	
combinándolo	con	una	técnica	de	Glenn110,	de	esta	 forma	se	espera	disminuir	 las	
complicaciones	del	Mustard	como	las	arritmias	y	las	obstrucciones	venosas.	En	la	
TGACC	 corregida	 anatómicamente,	 las	 arritmias	 aparecen	 con	más	 frecuencia,	 si	
tiene	EP	que	si	no	la	tiene111.	
	
Las	 taquiarritmias,	 en	 las	 que	 se	 incluyen	 las	 taquicardias	 supra‐





frecuentes	 en	 los	 pacientes	 operados	 con	 TM,	 aumentando	 su	 frecuencia	 con	 el	
tiempo	de	evolución.	Myridakis10		observa	la	presencia	de	taquiarritmias	en		9%	de	
los	pacientes	a	 los	16‐20	años.	Dos44		detecta	 taquiarritmias	en	el	13,1%	a	 los	16	
años	 de	 seguimiento.	 Flinn141,	 en	 un	 estudio	 multicéntrico,	 observa	 taquicardia	
dominante	 en	 el	 ECG	 en	 el	 7,7%	de	 los	 pacientes,	 siendo	 el	 flutter	 el	 ritmo	más	
frecuente.	 Gellat116	 documenta	 flutter	 auricular	 en	 14%	 de	 los	 pacientes,	
permaneciendo	 libres	 de	 flutter	 el	 76%	 a	 los	 20	 años.	 Gewillig118		obtiene	 datos	
similares	y	observa	 flutter	en	el	15,9%	de	sus	pacientes,	permaneciendo	 libre	de	
flutter	 el	 69%	 a	 los	 15	 años42.		Moons145	 en	 un	 estudio	multicéntrico	 documenta	
flutter	auricular	en	el	20,5%	a	los	22	años.	
	
En	 nuestra	 serie,	 la	 incidencia	 de	 las	 taquiarritmias	 fue	 del	 27,6%	 (Tabla	




	 En	 el	 presente	 trabajo,	 la	 curva	 de	 riesgo	 instantáneo	 de	 taquiarritmia	
(Figura	34),	asciende	de	 forma	pronunciada	desde	el	 inicio	de	 la	evolución	hasta	




edad	 adulta	 es	 menor,	 	 ya	 que	 solo	 7	 (5,7%)	 pacientes	 	 de	 los	 121	 adultos,	
presentaron	 taquiarritmia	 por	 primera	 vez,	 después	 de	 20	 años	 de	 evolución	
(Tabla	 18).	 Sin	 embargo,	 Gatzoulis181	 en	 un	 estudio	 con	 adultos	 en	 Toronto,	
observa	 taquiarritmia	 en	 22%	 de	 los	 pacientes	 y	 flutter	 en	 19%,	 cifras	 más	
elevadas	que	 las	 observadas	 en	nuestra	 serie.	 La	 explicación	de	esta	divergencia	
puede	residir	en	el	método	de	selección	de	los	pacientes:	los	médicos	del	grupo	de	
Toronto,	analizan	solo	los	pacientes	que	acuden	a	la	consulta	de	forma	espontánea;	




la	 muerte	 en	 general	 y	 MS	 en	 particular.	 En	 el	 modelo	 univariante	 de	 Cox,	
detectamos	cinco	factores	de	riesgo	de	la	taquiarritmia,	que	alcanzan	significación	
estadística:	La	presencia	de	arritmia	y	de	IT	moderada/severa	en	el	postoperatorio	
inmediato,	 la	 obstrucción	 de	 cavas,	 la	 obstrucción	 de	 venas	 pulmonares	 y	 los	
procedimientos	percutáneos.	De	ellos,	solo	la	arritmia	y	la	IT	moderada/severa	en	
el	 postoperatorio	 inmediato,	 la	 obstrucción	 de	 cavas	 y	 la	 obstrucción	 de	 venas	





Gellat116	 en	 Toronto	 obtiene	 los	 mismos	 resultados,	 en	 los	 que	 la	 bradicardia	
durante	el	periodo	operatorio	multiplica	el	riesgo	de	posterior	flutter	por	2,6.	
	






	 Las	 lesiones	 residuales,	 como	 la	 obstrucción	 de	 las	 venas	 cavas	 o	 venas	
pulmonares,	 se	 presentan	 en	 nuestro	 estudio,	 como	 potentes	 factores	







	 Hay	 otros	 factores	 de	 riesgo	 de	 taquiarritmias	 descritos	 en	 la	 literatura	 y	
que	 no	 han	 sido	 estudiados	 en	 el	 presente	 trabajo,	 tales	 como	 la	 presencia	 de	
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arritmias	 pasivas36,42,116,118,	 la	 dispersión	 del	 segmento	 QT181.	 En	 el	 presente	
trabajo	 no	 encontramos	 relación	 entre	 la	 disfunción	 del	 VD	 sistémico	 y	 la	
taquiarritmia,	como	consiguen	otros	autores117.		
	
La	 disfunción	 del	 VD	 sistémico	 como	 factor	 de	 riesgo	 de	 la	 taquiarritmia,	
junto	con	un	mayor	diámetro	telediastólico	del	VD,	una	menor	fracción	de	eyección	
y	un	cociente	mayor	que	resulta	de	dividir	el	diámetro	telediastólico	del	VD	con	el	
del	 VI181,	 señala,	 en	 opinión	 de	 Gatzoulis181,	 una	 estrecha	 relación	 entre	 la	
taquiarritmia	 (en	 especial	 el	 flutter/fibrilación	 auricular)	 y	 la	 disfunción	 del	 VD	
sistémico	 en	 los	 pacientes	 adultos,	 de	manera	 que	 ambos	 factores	 se	 potencian	





posiblemente	 debido	 a	 utilizar	 técnicas	 diferentes	 de	 selección	 de	 pacientes,	 	 ya	
que	nuestra	 serie	engloba	 la	 totalidad	de	 la	 cohorte	original	pediátrica,	mientras	
que	 los	 trabajos	 de	 Toronto117,181		y	 Gewillig118		seleccionan	 los	 pacientes	 por	 los	






el	 uso	 de	 la	 digoxina	 para	 evitar	 las	 taquiarritmias,	 como	 el	 flutter	 auricular	 y	





en	cada	caso,	así	 como	un	detallado	mapeo	para	 localizar	el	 sitio	adecuado	de	 la	
ablación.	 No	 está	 exento	 de	 complicaciones	 y	 en	muchos	 casos	 puede	 ser	 difícil	
alcanzar	 los	 sitios	 adecuados	 de	 ablación	 en	 unas	 aurículas	 artificialmente	
divididas	por	la	cirugía	y	que	frecuentemente	son	de	difícil	acceso	vascular.	En	la	
Operación	 de	 Mustard,	 el	 itsmo	 seno	 coronario	 –	 vena	 cava	 inferior	 –	 válvula	
tricúspide,	suele	ser	el	sitio	óptimo	para	la	ablación	de	las	arritmias	de	reentrada,	
está	 partido	 en	 dos,	 siendo	 necesaria	 la	 ablación	 a	 ambos	 lados	 del	 parche	 o	
alcanzar	 el	 lado	 de	 la	 neo‐aurícula	 izquierda	 funcional	 a	 través	 de	 la	







problemas	 derivados	 de	 la	 anatomía	 de	 las	 neo‐aurículas196.	 Sin	 embargo	 las	
















DAI	 puede	 ser	 muy	 complejo.	 En	 muchos	 casos	 requiere	 la	 extracción	 de	
electrodos	previos,	stent	en	cavas,	el	implante	híbrido	endo	o	epicárdicamente		de	
nuevos	electrodos	y	combinar	 la	resincronización	en	 los	casos	con	disfunción	del	
VD205.	 Además,	 la	 desfibrilación	 suele	 ser	 subóptima205	 y	 son	 frecuentes	 los	
choques	inapropiados206,	siendo	más	frecuentes	en	la	indicación	primaria	que	en	la	
secundaria147,	 las	 descargas	 inapropiadas	 obedecen	 a	 veces	 a	 las	 taquiarritmias	
auriculares207.	 Son	 importantes	 las	 complicaciones	 hasta	 en	 el	 35%	 de	 los	
casos147,206.	Las	complicaciones	inmediatas	 	más	frecuentes	son:	hematomas	en	la	
bolsa	 del	 DAI,	 disfunción	 del	 electrodo,	 pnuemotorax,	 y	 las	 tardías	 son	 la	








es	 bien	 conocido	 y	 su	 incidencia	 oscila	 entre	 5	 y	 15%	 según	 las	
series44,116,141,145,146,170,171	 y	 el	 tiempo	de	 seguimiento,	 siendo	mayor	 la	 incidencia	
en	 las	 series	 de	 más	 larga	 evolución.	 Los	 pacientes	 operados	 con	 TM	 y	 TS	
sobreviven	libres	de	marcapaso	91%35,171,	89%171,	75‐89%123,208	y	86,1%171	a	 los	
10,	15,	20	y	25	años	de	seguimiento	respectivamente.	En	adultos	el	porcentaje	de	








la	 evolución,	 siendo	 más	 frecuente	 en	 los	 primeros	 años141	 o	 incluso	 en	 el	
inmediato	postoperatorio116.	Sin	embargo,	la	incidencia	de	implante	de	marcapaso	
es	algo	superior	en	adultos	que	durante	el	periodo	pediátrico.161.	En	nuestra	serie	
la	 frecuencia	de	 implante	de	marcapaso,	 fue	mayor	en	 la	edad	adulta.	De	 los	121	
pacientes	adultos,	17	(14%)	tenía	marcapaso,	9	implantado	<	20	años,	en	la	edad	
pediátrica	 y	 de	 la	 adolescencia,	 y	 8	 (6%)	 en	 la	 edad	 adulta.	 La	 curva	 de	 riesgo	







sinusal	 que	 se	 acompaña	 de	 bradicardia	 extrema	 con	 frecuencia	 cardiaca	 <30	
latidos/minuto,	el	BAV	secundario	a	 la	operación	de	Mustard	o	a	 la	ablación	y	 la	
necesidad	 de	 tratamiento	 farmacológico	 bradicardizante	 en	 pacientes	 con	
taquiarritmias.	Los	marcapasos	antitaquicardia	se	han	indicado	ocasionalmente	en	
taquiarritmias.	La	estimulación	suele	ser	auricular	en	los	casos	con	integridad	del	





	 En	 nuestra	 serie,	 aparecen	 como	 factores	 determinantes	 de	 implante	 de	
marcapaso	(Tabla	23),	la	presencia	de	arritmia	en	el	inmediato	postoperatorio,	la	
presencia	 de	 la	 lesión	 residual	 CIA	 o	 EP	 y	 los	 procedimientos	 percutáneos.	 El	
modelo	 multivariante	 señala	 a	 la	 presencia	 de	 arritmia	 en	 el	 postoperatorio	
inmediato	 y	 a	 la	 EP	 como	 factores	 independientes	 de	 riesgo	 de	 implante	 de	
marcapaso.	
	





	 No	encontramos	explicación	clara	sobre	 los	mecanismos	por	 los	que	 la	EP	
moderada/severa	es	un	factor	independiente	(modelo	multivariante)	de	implante	
de	marcapaso,	y	que	multiplica	el	riesgo	del	implante	por	4,8.	De	los	12	pacientes	
con	 EP	 significativa	 en	 nuestra	 serie,	 4	 necesitaron	marcapaso,	 2	 por	 disfunción	
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sinusal	 y	 bradicardia	 y	 2	 por	 BAV.	 Uno	 de	 ellos	 con	 TGA	 compleja	 se	 reoperó,	
cerrándose	la		CIV	y	resecando	la	EP.		
	
En	 el	 presente	 trabajo	 no	 hemos	 podido	 demostrar	 relación	 alguna	 con	
otros	factores	descritos	en	la	literatura	como	la	HP,	la	TGA	compleja35,144,208,	el	BH	
previo	 al	 Mustard35	 	y	 la	 disfunción	 del	 VD	 sistémico209.	 Otros	 autores	 tampoco	
encuentran	relación	entre	el	implante	e	marcapaso	y	la	TGA	compleja170.	
	
	 La	 ergometría	 puede	 ser	 un	 buen	 test	 para	 valorar	 el	 funcionamiento	 del	
marcapaso	en	el	ejercicio	y	observar	la	predominancia	del	ritmo	durante	el	mismo,	




	 El	 implante	de	marcapaso	y	 la	 reposición	de	electrodos	no	está	exento	de	
dificultades	en	casos	con	obstrucción	de	cavas.	No	es	 infrecuente	 la	necesidad	de	
combinar	 la	 angioplastia	 con	 catéter‐balón	 o	 el	 implante	 de	 stent	 en	 las	 cavas	
estenóticas	 para	 permitir	 en	 el	 mismo	 acto	 el	 implante	 de	 electrodos	
endocavitarios211,212.	 Incluso	 puede	 combinarse	 con	 previa	 perforación	 con	
radiofrecuencia	de	las	cavas	totalmente	obstruidas	y	atréticas213.	
	
	 Es	 conocida	 la	 incompatibilidad	de	 los	marcapasos	 con	 la	práctica	de	RM,	
sustituyendo	 ésta	 por	 la	MN	para	 valoración	 de	 la	 función	 del	 VD.	 La	RM	puede	
causar	 quemaduras	 e	 interferencias	 especialmente	 peligrosas	 en	 pacientes	
marcapaso‐	 dependientes,	 sin	 embargo	 si	 se	 reprograma	 y	monitoriza	 de	 forma	
adecuada	el	marcapaso	y	se	minimiza	la	exposición	a	la	RM,	puede	esta	llevarse	a	
cabo	en	pacientes	en	los	que	su	ritmo	depende	del	marcapaso214.	Los	marcapasos	







válvula	 tricúspide	 es	 la	 válvula	 AV	 sistémica.	 Este	 hecho	 ha	 generado	 una	 gran	
curiosidad	científica	y	duda	sobre	la	durabilidad	de	la	normal	función	sistémica	del	
VD	y	tricúspide	en	el	tiempo.	El	VD	y	tricúspide	presentan	grandes	diferencias	en	el	











	 Además,	 ambos	 ventrículos	 se	 diferencian	 significativamente	 en	 la	
orientación	de	las	fibras	musculares.	Mientras	que	en	el	VD	las	fibras	musculares	
se	disponen	de	forma	circunferencial	y	longitudinal,	la	pared	del	VI	se	caracteriza	
por	 una	 orientación	 oblicua	 de	 sus	 fibras	 superficiales,	 mientras	 que	 éstas	 se	
disponen	 longitudinalmente	 en	 el	 subendocardio	 y	 circunferencialmente	 en	 el	
miocardio,	como	si	se	tratase	de	un	“bocadillo”.	Davlouros215	describe	al	VI	como	










	 Otro	 aspecto	 a	 considerar	 es	 la	 composición	 bioquímica	 del	miocardio	 de	
ambos	ventrículos	que	difieren	entre	ellos.	El	VD	presenta	una	proporción	mayor	
de	cadenas	pesadas	de	miosina,	que	condiciona	una	contracción	más	rápida	pero	




válvula	 auriculoventricular,	 tricúspide,	 no	 está	 tampoco	 preparada	 para	 las	
presiones	 sistémicas	 pues	 tiene	 un	 orificio	 elongado,	 no	 circular	 con	 una	
coaptación	de	la	valvas	más	superficial	y	con	varios	músculos	papilares	sujetos	al	




precisión	 en	 los	 cálculos	 de	 los	 volúmenes	 	 tele‐diastólicos	 y	 tele‐sistólicos	 para	
determinar	la	fracción	de	eyección	(FE),	parámetro	principal	que	mide	la	función	
ventricular.	 Sin	 embargo,	 la	 RM	 no	 estaba	 disponible	 en	 los	 primeros	 años	 de	
evolución	y	solo	se	ha	usado	en	los	últimos;	y	en	estos,	no	en	todos	los	pacientes	
por	 diversas	 causas	 como	 ser	 portadores	 de	 marcapaso,	 o	 incluso	 por	 sufrir	
claustrofobia.	 	 La	 valoración	 ecocardiográfica	 de	 la	 función	 del	 VD	 ha	 sido	 el	
método	estándar	de	valoración	de	la	función	ventricular	en	los	pacientes	de	todas	






	 Para	 la	valoración	ecocardiográfica	de	 la	 función	del	VD,	 la	mayoría	de	 los	
autores	 usan	 la	 impresión	 subjetiva	 o	 visual	 de	 uno	 o	 varios	 ecocardiografistas	
expertos116,117,134,135,145,165,174.	 De	 hecho,	 en	Alemania	 se	 ha	 creado	una	 expresión	
“Gestalt”	 como	modo	 de	 valoración	 subjetiva	 de	 estos	 ecocardiogramas216	y	 que	
define	cualitativamente	la	función	ventricular	en	normal	o	disfuncionante	en	grado	
leve,	moderado	o	severo.		La	valoración	subjetiva	del	VD,	es	la	única	que	persiste	a	
lo	 largo	de	 toda	 la	evolución,	y	se	ha	 impuesto	como	método	de	valoración	de	 la	
función	 ventricular145;	 además	 suele	 tener	 una	 buena	 relación	 con	 los	 datos	 de	
función	del	VD	obtenidos	por	RM	o	MN117,217.	También	existe	una	buena	relación	
entre	 los	 datos	 de	 función	 del	 VD	 obtenidos	 mediante	 el	 uso	 de	 MN	 en	 los	




superara	 a	 la	 valoración	 subjetiva	 de	 la	 función	 del	 VD,	 y	 son	muchos	 los	 datos	
cuantitativos	 ecocardiográficos	 investigados	 en	 innumerables	 trabajos;	 pero	
ninguno,	finalmente,	ha	sido	considerado	como		óptimo.		Además	estos	métodos	no	
siempre	 han	 existido,	 y	 han	 ido	 apareciendo	 con	 la	 evolución	 tecnológica	 del	
ecocardiograma.	Estos	métodos	 están	 recogidos	 en	 las	Guías	 sobre	 la	Valoración	
Ecocardiográfica	 de	 la	 Función	 del	 VD	 de	 la	 American	 Society	 of	
Echocardiography218.	 Incluye	 al	 TAPSE,	 dp/dt218,	 la	 fracción	 de	 acortamiento	 o	
FAC219,	 el	 ecocardiograma	 3D220,	 parámetros	 geométricos221,	 el	 índice	 de	 Tei222,	
“Doppler	 Tissue	 Imagen”	 o	 DTI,	 “Strain	 and	 Strain	 Rate”,	 SR216,	 “Transversal	
Fractional	Change”	o	TFC219.	
	
	 En	 nuestra	 serie,	 observamos	 que	 los	 datos	 sobre	 la	 función	 del	 VD	
sistémico	obtenidos	por	ecocardiografía	y	RM/MN	mantienen,	al	menos,	una	cierta	
relación.	De	hecho	las	frecuencias	de	disfunción	moderada/severa	son	similares	en	
la	 revisión	 de	 los	 años	 2013‐2015,	 15,1%	 por	 ecocardiograma	 y	 13,3%	 por	
RM/MN	 (Tabla	 26)	 y	 existe	 también	 una	 buena	 correlación	 entre	 varios	
parámetros	 cualitativos	 y	 cuantitativos	 obtenidos	 por	 uno	 u	 otro	método	 (Tabla	
28).			
	
	 La	 existencia	 de	 la	 disfunción	 del	 VD	 en	 pacientes	 operados	 con	 TM	 era	
conocida	desde	los	años	70	e	incluso	en	pacientes	asintomáticos223,	224,	225,	226,	227.	Su	
incidencia	 es	 dependiente	 del	 tiempo	 de	 seguimiento.	 Existe	 disfunción	 de	 VD	
moderada/severa	 en	 8‐10%	 a	 los	 10‐15	 años116,126,	 14‐16%	 a	 los	 16‐22	
años44,145,171,	32%	a	los	22‐30	años161	y	75%	a	los	34	años135.	Contrariamente	a	lo	
observado	en	la	serie	de	Cuypers135	y	Toronto161,	en	la	nuestra,	con	un	seguimiento	
similar	 a	 la	 primera	 pero	 con	 mayor	 número	 de	 pacientes,	 observamos	 que	 la	
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incidencia	 de	 disfunción	 moderada/severa	 del	 VD	 es	 relativamente	 pequeña:	
15,1%	si	el	diagnóstico	 fue	obtenido	por	ecocardiografía	o	13,3%	si	 fue	obtenido	
por	RM/MN.	En	la	serie	de	Cuypers135,		la	incidencia	es	del	75%,	pero	en	24	casos	
en	que	el	diagnóstico	 se	hizo	por	RM,	 la	media	de	 la	FE	es	>45%,	 el	 límite	de	 la	
disfunción	entre	 leve	y	moderada	que	usamos	como	criterio	en	nuestra	 serie.	La	
diferencia	posiblemente	esté	en	el	diferente	criterio	de	valoración	de	la	disfunción	
del	 VD.	 	 En	 la	 serie	 de	 Toronto161,	 los	 datos	 se	 extrajeron	 de	 una	 población	 y	




VD	 sistémico	 a	 los	 30	 años	 de	 evolución	 es	 baja,	 es	 muy	 preocupante	 su	
progresividad,	 tal	 como	 indica	 la	 curva	 de	 supervivencia	 libre	 de	 disfunción	
moderada/severa	 del	 VD	 sistémico	 (ecocardiografía)	 (Figura	 43),	 en	 la	 que	 se	
observa	un	precipitado	descenso	de	la	curva	en	los	últimos	años	(entre	los	25	y	30	
años)	 de	 evolución.	 La	 representación	 de	 este	 hecho	 en	 la	 curva	 de	 riesgo	
instantáneo	 de	 disfunción	 del	 VD	 es	 todavía	 más	 impactante	 (Figura	 44).	 Esta	






	 Efectivamente	 el	 riesgo	 de	 disfunción	 significativa	 del	 VD	 es	mayor	 en	 la	
etapa	adulta	de	la	evolución.	 	En	la	edad	infantil	y	de	la	adolescencia	el	riesgo	de	




	 La	 disfunción	 del	 VD,	 salvo	 una	 cierta	 intolerancia	 al	 esfuerzo,	 cursa	
asintomática	 y	 no	 requiere	 tratamiento	 médico	 durante	 largos	 periodos	 de	
tiempo53,226.	 En	 nuestra	 serie,	 24	 tenían	 disfunción	 significativa	 de	 VD	 (por	
ecocardiografía),	de	los	que	sólo	3	estaban	en	clase	funcional	III	y	IV	de	la	NYHA	y	
solo	10	tenían	tratamiento	anticongestivo.	La	rápida	progresión	de	la	disfunción	en	
los	 últimos	 años	 y	 el	 carácter	 asintomático	 de	 su	 curso	 inicial,	 deben	 alertar	 y	
obligar	a	los	cardiólogos	responsables	de	estos	pacientes,	a	valorar	la	función	del	
VD	 de	 rutina228,230,	 incluso	 en	 asintomáticos,	 pues	 un	 diagnóstico	 precoz	 puede	
evitar	la	progresión	o	al	menos	ralentizarla.		
	
	 Otra	 manera	 de	 desenmascarar	 la	 disfunción	 del	 VD	 en	 pacientes	
asintomáticos,	 es	 someterles	 a	 un	 test	 de	 esfuerzo231.	 En	 numerosos	
trabajos172,232,233,234,235,236,237,238	 en	 pacientes	 operados	 con	 TM	 y	 TS,	 sometidos	 a	
ventriculografía	 isotópica172,232,233,234,235	 o	 RM236,237,238,	 durante	 el	 ejercicio	 o	
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administración	 de	 dobutamina237	 (simula	 el	 ejercicio),	 se	 observa	 un	
comportamiento	anómalo	en	la	mayoría	de	pacientes,	aunque	estén	asintomáticos.	
Unos	no	son	capaces	de	incrementar	la	FE	suficientemente172,233,235,236,	otros	no	lo	
incrementan	 en	 absoluto234,238	 y	 otros	 incluso,	 lo	 reducen232.	 En	 contraste	 con	
controles	 sanos,	 los	pacientes	operados	con	TM	y	TS,	aumentan	el	volumen	 tele‐
sistólico	y	tele‐diastólico,	manteniendo	la	FE,	pero	con	más	coste	energético236,238.		
Además	 alguno	 de	 estos	 pacientes	 no	 incrementa	 suficientemente	 la	 frecuencia	
cardiaca	con	el	ejercicio	(insuficiencia	cronotrópica)236,	que	unido	a	una	deficiente	
FE	 y	 volumen	 latido237,238,239,240,241,242,243,244,245,246,	 justifica	 el	 inadecuado	 gasto	
cardiaco	e	intolerancia	al	esfuerzo	de	estos	pacientes.	El	menor	volumen	latido	que	
se	observa,	se	debe	a	la	disfunción	sistólica	del	VD	y	a	la	dificultad	de	llenado	que	





	 Tras	 haber	 superado	 un	 largo	 periodo	 asintomático,	 los	 pacientes	
comienzan	a	sufrir	episodios	de	insuficiencia	cardiaca	requiriendo	ocasionalmente	
hospitalización	y	necesitando	tratamiento	farmacológico.	Una	vez	que	el	paciente	
ha	 llegado	 a	 esta	 situación,	 la	 mortalidad	 suele	 ser	 elevada.	 La	 insuficiencia	
cardiaca	se	presenta	con	bajo	gasto	o	incapacidad	de	incrementarlo,	cursando	con	
intolerancia	 al	 esfuerzo,	 retención	 hídrica,	 edema	 de	 pulmón,	 disnea	 paroxística	
nocturna	y	ortopnea,	cardiomegalia	y	hepatomegalia.	En	86	operados	con	TM	≥18	





se	 han	 observado	 	 importantes	 alteraciones	 miocárdicas	 que	 pueden	 justificar	
también	la	disfunción	del	VD	y	el	cuadro	clínico	de	insuficiencia	cardiaca.	Se	trata	
de	defectos	de	perfusión	miocárdica248	y	fibrosis	endocárdica249,250.	Estos	hallazgos	
histológicos	y	 su	 relación	directa	 con	 la	 edad	y	 tiempo	de	 seguimiento	e	 inversa	
con	 la	 FE	 y	 gasto	 cardiaco,	 refuerzan	 la	 sospecha	 de	 la	 progresividad	 de	 la	
disfunción	 del	 VD	 sistémico,	 que	 tarde	 o	 temprano	 desemboca	 en	 insuficiencia	
cardiaca,	 necesidad	 de	 trasplante	 cardiaco	 o	 muerte.	 Es,	 pues,	 importante	 una	
detección	 precoz	 para	 evitar	 o	 al	 menos	 frenar	 la	 progresión	 de	 la	 disfunción	
ventricular. 
	 La	 disfunción	 del	 VD	 representa	 un	 factor	 de	 riesgo	 de	 la	 muerte	 tardía,	









	 En	 el	 caso	 de	 la	 IT	 en	 el	 inmediato	 postoperatorio,	 el	 posible	mecanismo	
sugerido	para	ocasionar	disfunción	es	que	la	IT		postoperatoria	significa	el	heraldo	





de	 la	 misma181.	 Si	 la	 IT	 se	 acompaña	 de	 disfunción	 del	 VD,	 la	 cirugía	 de	 la	




el	modelo	multivariante,	 y	multiplica	 el	 riesgo	por	4,6	 (Tabla	30).	Existen	varios	
mecanismos	 que	 ocasionan	 HP	 en	 los	 operados	 de	 Mustard,	 principalmente	 la	







con	 TGA	 compleja,	 operado	 con	 TM	 que	 cursa	 con	 insuficiencia	 cardiaca	 e	 IT	
severas,	cuya	causa	fue	HP	severa	descubierta	en	cateterismo	años	más	tarde.	La	
HP	 impedía	 al	 paciente	 ser	 candidato	 para	 el	 trasplante	 cardiaco.	 Finalmente	 se	
implantó	 un	 dispositivo	 de	 asistencia	 circulatoria,	 logrando	 así	 disminuir	 las	
presiones	pulmonares	y	realizar	trasplante	cardiaco	posterior	con	éxito.	Este	caso	
demuestra	 como	 disfunción	 del	 VD	 e	 HP	 (difícil	 a	 veces	 de	 sospechar)	 pueden	
cursar	en	paralelo	potenciándose	una	a	la	otra.			
	
	 Otros	 marcadores	 reconocidos	 de	 la	 disfunción	 del	 VD	 e	 insuficiencia	
cardiaca	 son	 el	 nivel	 de	 BNP	 en	 sangre254,255,	 aunque	 existen	 autores	 que	
consideran	que	su	valor	en	la	detección	de	la	disfunción	ventricular	es	limitado256,	
y	 los	grados	III	y	 IV	de	 la	NYHA,	estos	en	especial,	con	 la	 insuficiencia	cardiaca	o	
grados	avanzados	de	disfunción	del	VD257.	Dos	de	los	tres	pacientes	con	niveles	de	
BNP	>100	picogramos/dl	presentaban	además	disfunción	severa	del	VD.	Tres	de	






	 El	 tratamiento	 de	 la	 insuficiencia	 cardiaca	 generada	 por	 la	 disfunción	 del	
VD,	 es	 básicamente	 farmacológico,	 pero	 también	 incluye	 la	 resincronización,	 la	
reconversión	quirúrgica	a	la	corrección	anatómica	con	TJ,	la	asistencia	circulatoria	
y	 el	 trasplante	 cardiaco.	 El	 tratamiento	 farmacológico	 tiene	 como	 objetivo	
principal	la	disminución	de	la	postcarga	para	aliviar	el	trabajo	del	VD.	Uno	de	los	
fármacos	 más	 usados	 son	 los	 beta	 bloqueantes260,261,262,263,	 que	 neutralizan	 los	
elevados	 niveles	 de	 epinefrina	 y	 norepinefrine	 que	 tienen	 estos	 pacientes.	 Los	
antagonistas	 de	 los	 receptores	 II	 de	 la	 angiotensina	 (ARA	 II)	 mejoran	 la	 FE,	
disminuyen	la	IT	y	aumentan	la	capacidad	de	ejercicio264,	sin	embargo	un	estudio	
multicéntrico	 en	 el	 que	 participaron	 todos	 los	 hospitales	 holandeses	 observan,		
que	el	tratamiento	con	este	grupo	de	fármacos	no	tienen	efecto	positivo	alguno265.	
La	 administración	 de	 fármacos	 inhibidores	 de	 la	 enzima	 convertidora	 de	 la	
angiotensina	(IECAS)	puede	disminuir	los	niveles	de	BNP	en	sangre,	un	marcador	
subrogado	a	la	disfunción	del	VD266.	Dos267	en	un	trabajo	doble	ciego,	indica	que	el	
esplerodone	podría	 reducir	 la	 fibrosis	miocárdica	 en	estos	pacientes.	 En	nuestra	
serie,	 7	 pacientes	 están	 tratados	 en	 la	 actualidad	 con	beta	bloqueantes	 y	 25	 con	
IECAS.	
	
















final	 18	 de	 los	 39	 pacientes	 originales	 lograron	 sobrevivir	 mediante	 la	
reconversión	completa.	
	
	 La	 asistencia	 circulatoria	 se	 ha	 empleado	 con	 diferentes	 objetivos,	 como	
puente	al	trasplante,	para	permitir	procedimientos	complejos	de	ablación	u	otros	
procedimientos	invasivos,	o	en	situaciones	críticas273,274,275,276,277,278,279.	Finalmente	








	 En	 los	 pacientes	 con	 TGA,	 la	 corrección	 anatómica	 con	 TJ,	 ofrece	 una	 FE	
superior	 a	 la	 a	 la	 observada	 en	 pacientes	 operados	 con	 TM	 y	 TS282.	 Con	 la	
corrección	anatómica,	no	se	ha	descrito	disfunción	ventricular	sistémica,	 salvo	 la	













los	 10‐20	 años	 de	 evolución105‐107,	 siendo	 la	 principal	 causa	 de	 mortalidad	 la	
disfunción	del	VD	sistémico	y	la	insuficiencia	cardiaca.	En	la	corrección	anatómica	
(doble	“switch”)	los	pacientes	pueden	presentar	disfunción	del	VI	hasta	en	un	12%	
de	 los	 casos115,	 aún	 hay	 poca	 experiencia	 en	 la	 actualidad.	 Roos‐














un	 seguimiento	 ≥20	 años,	 23	 (20%)	 presentan	 IT	 moderada/severa.	 Aunque	 la	




seguro	 que	 se	 potencian	 mutuamente.	 La	 IT	 favorece	 la	 disfunción	 del	 VD	 y	 la	
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disfunción	 del	 VD	 favorece	 mediante	 la	 dilatación	 anular	 tricuspídeo	 la	 IT.	 En	







	 Con	 frecuencia,	 se	 considera	 que	 la	 IT	 va	 unida	 a	 la	 disfunción	 del	 VD	
sistémico	 con	 el	 argumento	 de	 que	 ambos	 no	 están	 preparados	 para	 soportar	
presiones	sistémicas	y	porque	fisiopatológicamente	se	potencian61,135,181.	Creemos,	
con	 otros	 autores72,	 que	 esto	 es	 así,	 pero	 no	 en	 todos	 los	 pacientes.	 Es	 nuestra	
impresión	 que	 la	 IT	 es	 un	 factor	 con	 cierta	 independencia	 de	 la	 disfunción	
ventricular,	y	que	está	presente	y	evoluciona	con	mecanismos	propios,	ajenos	a	la	
función	 ventricular.	 Así	 ocurre,	 por	 ejemplo,	 en	 los	 casos	 con	 lesión	 tricuspídea	
orgánica	 y/o	 iatrogénica.	 No	 son	 infrecuentes	 las	 alteraciones	 tricuspideas		
orgánicas	en	series	necrópsicas	de	pacientes	con	TGA285.	
	
	 El	 estudio	de	 la	 relación	de	 las	diversas	variables	 en	 la	 IT	modera/severa	




potente	 factor	 de	 riesgo	 de	 generar	 IT	 moderada/severa	 tardía.	 Todos	 los	 5	
pacientes	 con	 IT	moderada/severa	 en	 el	 postoperatorio	 inmediato	 desarrollaron	
después	IT	tardía	significativa.		
	







	 La	 incidencia	 de	 IT	 tardía	 es	 mayor	 en	 la	 TGA	 compleja172,	 y	 que	 puede	
afectar	 a	 62%	 de	 los	 pacientes	 a	 los	 4	 años,	mientras	 que	 la	 incidencia	 en	 TGA	
simple	es	solo	de	26%286.	Yokota287y	Huhta285	observan	que	 la	IT	puede	alcanzar	
hasta	 el	 62%	de	 los	 pacientes	 con	TGA	y	CIV.	 En	nuestros	 casos,	 un	25%	de	 los	




reoperadas	 	mediante	 reemplazo	valvular	o	algún	 tipo	de	plastia42,	251,288,	pero	el	
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resultado	 no	 ha	 sido	 bueno	 si	 se	 asocia	 con	 disfunción	 del	 VD.	 Además,	 la	














	 Varios	 autores	 han	 encontrado	 niveles	 elevados	 de	 BNP	 en	 los	 pacientes	
operados	con	TM	y	TS	y	su	relación	con	la	insuficiencia	cardiaca	provocada	por	la	
disfunción	ventricular135,255,289.		Otros	autores290,	sin	embargo,	otorgan	poco	valor	
a	 los	 niveles	 de	 BNP	 en	 cardiopatías	 congénitas	 con	 VD	 sistémico,	 aunque	 en	





mayor	 edad),	 y	 el	 	 género	 (más	 en	 mujeres)291.	 Los	 tres	 casos	 de	 nuestros	
pacientes	 con	 niveles	 superiores	 a	 100	 picogramos/ml	 eran	 mujeres	 con	 edad	
superior	a	30	años.		
	
	 Es	 bien	 conocido	 que	 la	 mayoría	 de	 los	 pacientes	 operados	 con	 TM	 se	
sienten	clínicamente	bien	y	 llevan	una	vida	subjetivamente	normal,	 teniendo	una	
buena	 	 sensación	 subjetiva	 de	 bienestar.	 Este	 hecho,	 es	 la	 causa	 principal	 del	
abandono	 de	 las	 revisiones	 médicas	 por	 parte	 de	 los	 pacientes	 adolescentes	 y	
adultos	 jóvenes.	 El	 presente	 trabajo	 confirma	 esta	 realidad.	 Se	 encuentran	
asintomáticos	el	70%	de	los	pacientes	a	los	30	años	de	evolución	y	sin	tratamiento	




años	de	seguimiento	están	en	clase	 I	el	60‐82%,	clase	 II	 el	24‐40%35,131,172.	A	 los	
16‐20	años	están	en	clase	I	el	84‐92%126,145		y	en	clase	II	8‐16%.	A	los	25‐30	años	
están	en	clase	I	el	63‐75%,	en	clase	II	el	22%	y	en	clase	III‐IV	el	2‐5%36,53.	En	13	y	




	 A	 pesar	 de	 esta	 buena	 situación	 clínica,	 hemos	 documentado	 y	 es	 bien	
conocido,	 que	 la	 disfunción	 del	 VD	 sistémico	 progresa	 con	 la	 edad	 y	 tiempo	 de	
evolución,	 para	 desembocar	 posiblemente	 en	 una	 situación	 de	 insuficiencia	
cardiaca	 que	 se	 acompaña	 de	 sintomatología,	 clases	 funcionales	 avanzadas	 de	 la	
NYHA	 y	 que	 tiene	mal	 pronóstico.	 El	 periodo	 asintomático	 de	 disfunción	 del	 VD	
suele	 ser	 largo,	 a	 veces	 de	 muchos	 años,	 motivo	 por	 el	 que	 abandonan	 las	
revisiones	 regladas	 muchos	 adolescentes	 y	 adultos	 jóvenes.	 Por	 esta	 razón	 son	
necesarias	las	revisiones	periódicas	durante	toda	la	vida	de	estos	pacientes;	y	los	
cardiólogos	deben	concienciar	a	la	sociedad	y	a	las	Asociaciones	de	los	pacientes,	
de	 la	 necesidad	 de	 estas	 revisiones	 a	 través	 de	 los	medios	 de	 comunicación.	 La	
ausencia	 de	 síntomas	 es	 estos	 pacientes	 es	 en	 sí	 positivo,	 pero	 encierra	 un	 gran	
peligro	que	impide	la	prevención	o	mitigación	de	la	insuficiencia	cardiaca.	
	 La	clase	funcional	III	y	IV	se	relaciona	con	la	HP	en	el	modelo	univariante.	
Dos	de	siete	pacientes	con	HP	están	en	clase	 funcional	 III	y	 IV	 (Tabla	38).	La	HP	
siempre	 es	 un	 signo	 de	 mal	 pronóstico	 y	 arrastra	 tras	 de	 sí,	 una	 importante	
mortalidad	y	morbilidad.		
	 Especial	 mención	 justifica	 hacer	 referencia	 a	 las	 potenciales	 madres	
operadas	 con	 TM.	 De	 las	 57	mujeres,	 11	 tuvieron	 embarazos	 y	 niños	 a	 término	
vivos,	 todos	 sin	 cardiopatía.	 Todas	 padecían	 una	 TGA	 simple,	 ninguna	 tenía	
disfunción	 del	 VD	 moderada/severa,	 ni	 tampoco	 IT	 moderada/severa.	 Tres	
precisaron	reintervención	por	obstrucción	de	cavas,	2	de	tipo	quirúrgico,	y	1		con	
procedimiento	percutáneo.	 	Ocho	de	 las	11	 tienen	arritmia.	Todas	están	en	 clase	
funcional	 I	 y	 todas	 están	 vivas	 en	 la	 actualidad.	 Sus	 hijos	 están	 sanos	 y	 ninguno	
tiene		cardiopatía.	Son	casos	con	buena	evolución,	en	los	que	la	situación	clínica	no	
ha	 sido	 un	 obstáculo	 para	 embarazarse.	 Para	 la	madre	 operada	 con	 TM	 o	 TS,	 el	
embarazo	 y	 parto	 tiene	 un	 escaso	 riesgo	 de	 mortalidad292,293,	 siendo	 0%	 en	 la	
mayoría	 de	 las	 series294,295,296,297.	 Sin	 embargo,	 provoca	 en	 un	 tercio	 de	 las	
embarazadas	un	deterioro	de	la	función	del	VD	sistémico,	del	que	no	se	recupera	el	
25‐75%	de	 los	 casos294,295,297,298,299.	 También	puede	 provocar	 arritmias	 en	 el	 12‐
22%292,294,300	 y	 pre‐eclampsia	 con	 hipertensión	 en	 el	 10‐22%	 de	 los	 casos294,300.	
Finalmente	con	el	embarazo	suelen	empeorar	la	clase	funcional	en	un	20‐37%	de	
ellas,	y	muchas	no	se	recuperan297,299.	Respecto	al	 feto	existe	un	riesgo	de	aborto	






test	 de	 esfuerzo	 desvela	 la	 disfunción	 del	 VD	 en	 pacientes	 que	 están	
completamente	 asintomáticos	 y	 debe	 constituir	 una	 prueba	 de	 rutina	 en	 el	




forma	 insuficiente.	 Creemos	 que	 la	 causa	 principal	 es	 la	 incapacidad	 de	 estos	
pacientes	 de	 incrementar	 el	 volumen	 latido135,239,240,241,242,243,244.	 Posiblemente	 el	
mecanismo	que	 subyace	 en	 la	 insuficiente	 capacidad	 funcional	 es,	 además	de	un	
deficiente	 llenado	 ventricular,	 la	 inadecuada	 morfología	 del	 VD	 y	 su	 válvula	
tricúspide	 para	 soportar	 las	 altas	 presiones	 sistémicas	 y	 las	 alteraciones	 de	 la	
contractilidad.	 Otro	 de	 los	 motivos	 por	 lo	 que	 estos	 pacientes	 no	 tienen	 una	
capacidad	 funcional	 normal	 es	 la	 baja	 reserva	 cronotrópica	 o	 capacidad	 de	
incrementar	 la	 frecuencia	 cardiaca	 en	 el	 ejercicio.	 La	 frecuencia	 es,	 junto	 con	 el	
volumen	 latido,	 un	 factor	 fundamental	 para	 incrementar	 el	 gasto	 cardiaco	
necesario	 para	 acometer	 un	 el	 ejercicio	 físico.	 En	 nuestra	 serie	 la	 reserva	
cronotrópica	 fue	 reducida	 en	 más	 del	 60%	 de	 los	 pacientes	 (Tabla	 37).	 Otros	
autores	 señalan	 también	 este	 hecho	 en	 pacientes	 operados	 con	 TM	 o	
TS135,239,243,244.	 Los	 portadores	 de	 marcapasos	 tienen	 una	 reserva	 cronotrópica	
todavía	más	reducida.	En	nuestra	serie,	los	pacientes	sin	marcapaso	incrementaron	
la	 frecuencia	 un	 83,7%,	 mientras	 que	 los	 portadores	 de	 marcapaso	 lo	




	 Una	 capacidad	 funcional	 disminuida	 por	 ser	 debida	 a	 la	 presencia	 de	
lesiones	residuales,	cuya	reparación	podría	mejorarla301.	Otros	autores302	piensan	




	 Una	 pregunta	 que	 plantean	 los	 familiares	 y	 pacientes	 si	 los	 pacientes	
operados	 con	 TM	 o	 TS	 deben	 o	 no	 hacer	 ejercicio	 físico,	 Dore305	 y	 Winter306	




der	Bom307compara	un	 grupo	de	pacientes	 que	hace	deporte	 con	otro	 que	no	 lo	
hace	 y	 observa	 que	 los	 deportistas	 	 tienen	 una	 mayor	 capacidad	 de	 ejercicio,	
menores	niveles	de	BNP	en	sangre	y	aumenta	la	supervivencia	libre	de	eventos.	
	
	 En	 nuestra	 serie	 4	 (5%)	 de	 84	 pacientes	 sometidos	 a	 ergometría,	
presentaron	arritmias	durante	la	realización	de	la	ergometría.	Los	cuatro	tuvieron	
también	 arritmias	 tardías	 y	 en	 tres	 de	 ellos	 fueron	 taquiarritmias.	 	 Esta	 posible	









de	 la	 reportada	en	 la	 literatura	en	pacientes	operados	 con	TM	o	TS,	 y	que	oscila	
entre	 1	 y	 13%10,42,53,116,133,172,308,309	 y	 entre	 17	 y	 46%134,288,310,311.	 Al	 igual	 que	 en	
nuestra	 serie,	 en	 otras	 publicadas	 en	 la	 literatura116,	119,133,	 	las	 reoperaciones	 se	
llevaron	a	cabo,	en	su	mayoría,	en	los	primeros	años	de	evolución,	tal	como	refleja	
nuestra	 curva	 libre	de	 reoperación	 (Figura	47)	y	 riesgo	 instantáneo	de	 la	misma	
(Figura	48).	En	estas	curvas	se	produce	un	marcado	descenso	inicial,	y	una	vez	que	
estos	pacientes	alcanzan	la	edad	adulta,	es	rara	la	reoperación	y	en	ambas	figuras	




la	 literatura10,42,53,116,133,172,308,309;	 obstrucciones	 de	 venas	 cavas	 y	 venas	
pulmonares,	seguidas	a	distancia	por	la	CIA	residual53,172,	EP133	y	CIV	residuales	y	
válvula	 tricúspide.	 Actualmente	 para	 el	 cierre	 de	 la	 CIA,	 son	 preferibles	 los	
métodos	 percutáneos.	 Otras	 reoperaciones	 incluyen	 la	 cirugía	 de	 la	 válvula	





36%,	 mientras	 que	 otros	 autores	 no	 reportan	 mortalidad288,310.	 La	 mortalidad	
depende	 en	 gran	 medida	 del	 número	 de	 casos	 con	 obstrucción	 de	 venas	
pulmonares	pues	incluso	en	equipos	con	experiencia	conlleva	una	alta	mortalidad.	
Otra	 de	 las	 lesiones	 importantes	 es	 la	 combinación	 de	 obstrucción	 de	 venas	




ha	 influido	 importantemente	 en	 la	 evolución	 de	 nuestros	 pacientes	 y	 se	 ha	




	 En	 nuestro	 estudio	 hemos	 constatado	 como	 factores	 determinantes	 de	
reoperación,	 la	 TGA	 compleja,	 la	 cirugía	 previa	 al	 Mustard	 y	 lógicamente	 las	
lesiones	 residuales	 que	 son	 las	 causantes	 de	 la	 reoperación	 y	 en	 particular	 la	
obstrucción	de	cavas	y	venas	pulmonares	(Tabla	42).	El	impacto	de	estas	variables	
sobre	las	curvas	de	supervivencia	libre	de	reoperación,	se	observa	en	la	Figura	49‐
53.	 	 La	 TGA	 compleja	 multiplica	 el	 riesgo	 de	 reoperación	 por	 3,5	 y	 las	 cirugías	




pulmonares	 así	 como	 cualquier	 lesión	 residual,	 son	 factores	 de	 riesgo	 de	
reoperación.	
	








Las	 causas	 más	 frecuentes	 de	 los	 procedimientos	 percutáneas	 son	 las	
mismas	que	en	la	reoperación:	la	obstrucción	de	cavas	y	la	CIA	residual.	Ya	desde	
el	 año	 1992308		se	 inició	 la	 publicación	 de	 casos	 operados	 con	 TM	 en	 los	 que	 se	
resuelve	la	obstrucción	de	cavas	con	el	implante	de	stents	percutáneos314,315.	Esta	
técnica	 permite	 la	 introducción	 de	 electrodos	 para	marcapaso316,	 aunque	 alguno	
de	 los	 stents	 se	 pueden	 obstruir	 de	 nuevo212.	 Asgar317		consigue	 incluso	 perforar	
con	 radiofrecuencia	 una	 obstrucción	 de	 cavas.	 En	 la	 obstrucción	 de	 venas	
pulmonares	 también	 se	 han	 llevado	 a	 cabo	 tratamiento	 percutáneos	 para	
solventarlo318.	Desde	el	año	2001,	se	inició	también	el	cierre	de	la	CIA	por	métodos	




	 Las	 obstrucciones	 de	 cavas	 	 (Figura	 57)	 y	 las	 lesiones	 residuales	 	 (Figura	
56)	 se	asocian	 lógicamente	a	 los	procedimientos	percutáneos,	pues	son	causa	de	
ellos.		
	
	 Las	 lesiones	 residuales	 son,	 en	 nuestra	 experiencia,	 un	 importante	
mecanismo	 de	 mortalidad	 y	 morbilidad,	 incluso	 en	 los	 casos	 que	 no	 requieren	
intervención	 terapéutica.	 Ya	 en	 1971319,	 en	 la	 Universidad	 de	 Los	 Ángeles,	 se	
detectó	el	primer	caso	de	obstrucción	de	cavas	y	se	achacó	a	retracción	del	parche	
por	 infección.	 Su	 incidencia	 es	 del	 56%	 en	 la	 serie	 de	 Patel320	 en	 Michigan.	 En	
nuestra	 serie	 hemos	 detectado	 94	 pacientes	 (59,1%)	 con	 lesiones	 residuales,	 la	
mayoría	 de	 carácter	 leve	 y	 sin	 ocasionar	 síntomas	 (Tabla	 40).	 Solo	 35	 (22%)	
fueron	significativas	y	necesitaron	algún	tipo	de	actuación	terapéutica.		
	
	 La	 lesión	 residual	 más	 frecuente	 fue	 la	 obstrucción	 de	 venas	 cavas,	 en	
especial	la	superior,	siendo	en	la	mayoría	de	los	casos	de	carácter	leve.	En	nuestra	
estadística	37	(23%)	tiene	algún	grado	de	obstrucción	de	cavas	que	se	sitúa	entre	
el	 13	 y	 43%	 en	 los	 casos	 publicados	 en	 la	 literatura10,138,172,321.	 Bottega	 en	










estadística	 hemos	 tenido	 8	 casos	 (5%)	 con	 obstrucción	 de	 venas	 pulmonares,	
siendo	la	incidencia	en	la	literatura	de	3‐18%138,308,313.	La	mortalidad	es	alta	en	las	
obstrucciones	 de	 venas	 pulmonares.	 En	 nuestra	 serie	 fallecieron	 5	 de	 los	 8	









existencia	 puede	 viabilizar	 el	 embolismo	 cerebral	 al	 introducir	 electrodos	 de	
marcapaso	 o	 para	 la	 ablación	 por	 lo	 que	 hay	 que	 cerrarla	 percutáneamente	




arteria	 pulmonar	 se	 prefiere	 el	 	 Mustard	 o	 el	 Senning	 mejor	 que	 la	 técnica	 de		
Rastelli,	 pero	 alguno	 de	 estos	 gradientes	 se	 incrementaban	 con	 la	 edad	 y	 se	
manifestaban	en	el	seguimiento	tardío.	En	el	grupo	de	Toronto	24	(19%)	de	126	
pacientes	 operados	 con	 TM,	 presentan	 gradientes	 pulmonares	 >10	 mmHg,	 y	 5	
(4%)	 >25	 mmHg172.	 En	 el	 grupo	 de	 Leiden36	 9	 (21%)	 de	 42	 pacientes	 con	 TM	
tenían	gradientes>15	mmHg	y	4	(9,5%)	>30	mmHg. 
	
	 En	 el	 estudio	 univariante	 de	 los	 factores	 relacionados	 con	 las	 lesiones	
residuales	 hemos	 detectado	 varios	 factores.	 El	 género	 (ser	 mujer)	 es	 un	 factor	









pero	 una	 incidencia	 de	 reoperación	 similar.	 Hasta	 un	 25%	 han	 necesitado	 ser	
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reoperados	 a	 lo	 largo	 de	 los	 primeros	 15	 años	 de	 evolución82,86,88	 con	 una	
mortalidad	del	6‐17%89,90.	A	diferencia	de	los	operados	con	TM,	los	operados	con	
TJ	presentan	lesiones	residuales	de	los	tractos	de	salida	y	válvulas	sigmoideas	en	
un	 15%	 a	 los	 15‐20	 años	 de	 evolución	 que	 incluye	 EP,	 insuficiencia	 pulmonar	 y	
dilatación	de	 la	raíz	aórtica.	Esta	última	es	 frecuente	pero	solo	un	2‐3%	requiere	
reoperación	a	los	15	años	de	evolución82,85,94,98.	
	 Los	pacientes	 con	TGACC	y	 reparación	 fisiológica	 tienen	mayor	 incidencia	
de	 reoperación	 que	 los	 pacientes	 con	 TGA	 operados	 con	 TM.	 Los	 pacientes	 con	
TGACC	están	libres	de	reoperación	el	32%	de	los	casos,	el	47%	si	no	hay	conductos	
extracardíacos	y	el	21%	si	los	hay	a	los	20	años	de	evolución107.	En	la	Clínica	Mayo	
hay	 una	 experiencia	 similar	 habiendo	 requerido	 reoperación	 el	 41%	 de	 los	
pacientes	 a	 los	 11	 años	 de	 evolución105.	 Los	 pacientes	 con	 TGACC	 y	 reparación	
anatómica	si	 tienen	EP,	 la	 incidencia	de	reoperación	es	también	más	elevada	que	
en	 los	pacientes	 con	TGA	operados	 con	TM.	Las	 reoperaciones	y	procedimientos	
percutáneos	 en	 los	pacientes	 con	TGACC	y	 reparación	 anatómica	 son	 frecuentes,	





	 LA	 TGA	 compleja	 es	 un	 factor	 de	 riesgo	 de	 muerte	 tardía	 reconocido	
universalmente35,36,39,116,171.	En	nuestra	casuística	fallecieron	7	(58%)	de	los	12	con	
TGA	compleja	multiplicando	el	riesgo	por	3	en	el	modelo	multivariante	(Tabla	9).	




CIV.	 En	 nuestra	 casuística	 la	 supervivencia	 a	 los	 10	 años	 fue	 de	 93%	 en	 la	 TGA	
simple	y	solo	48%	en	la	TGA	compleja.		
	
	 Por	otro	 lado	 la	TGA	compleja	es	un	determinante	de	reoperación	(Figura	
49),	y	multiplica	su	riesgo	por	3,5	(Tabla	42).	
	
	 Nuestros	 resultados	 en	 el	 modelo	 univariante	 y	 la	 de	 todos	 los	 autores	
coinciden	 en	que	 la	TGA	 compleja	 se	 asocia	 con	 la	necesidad	de	 haber	 llevado	 a	
cabo	 técnicas	 previas	 a	 la	 operación	 con	 TM,	 como	 el	 BH,	 o	 técnicas	 peri‐
operatorias	 asociadas	 al	 Mustard.	 También	 se	 asocia	 a	 la	 HP	 (Tabla	 47).	 El	







	 La	 relación	de	 la	TGA	 compleja	 con	 la	 necesidad	de	 cirugía	 previa	 o	 peri‐
operatoria	 obedece	 a	 la	 patología	 asociada,	 típica	 de	 las	 TGA	 complejas.	 En	 los	
primeros	 años	 de	 experiencia,	 era	 frecuente	 hacer	 un	 “banding”	 en	 los	 casos	 de	
TGA	 con	 CIV	 y	 posponer	 la	 operación	 de	Mustard	 cuando	 el	 paciente	 fuera	más	
mayor.	La	asociación	con	BH	se	explica	a	 la	necesidad	de	posponer	la	cirugía	con	
TM	 hasta	 que	 el	 niño	 fuera	 algo	mayor	 y	 asegurarse	 la	 oxigenación	mediante	 la	





	 La	asociación	existente	entre	la	TGA	compleja	y	la	HP	obedece	a	 	 la	mayor	





Nuestra	 definición	 de	 HP	 es	 la	 extraída	 del	 artículo	 de	 Puley	 del	 grupo	 de	
Toronto161	 que	 la	 define	 como	presión	 sistólica	 en	 arteria	 pulmonar	>70%	de	 la	
sistémica	medido	mediante	cateterismo	o	ecocardiografía	y	engloba	a	los	Mustard	
Paliativos.	 La	 incidencia	 de	 HP	 en	 la	 literatura	 oscila	 entre	 2‐19%53,131,172,293,329.			





121	pacientes	que	han	 alcanzado	 la	 edad	 adulta	 (seguidos	≥20	 años)	 en	nuestra	
serie,	solo	una	mujer	(0,8%)	presentó	HP.	
	
	 Los	 pacientes	 con	 HP	 tienen	mal	 pronóstico	 y	 la	mortalidad	 	 es	 alta:	 28‐
38%53,172	a	corto	plazo.	En	nuestra	serie	fallecen	6	de	los	7(Tabla	46),	incluyendo	









	 La	 HP	 se	 asocia	 con	 la	 TGA	 compleja	 por	 otros	 mecanismos	 distintos	 al	
hiperaflujo,	típico	de	la	TGA	compleja.	Hay	casos	con	TGA	simples	que	operadas	en	
los	primeros	días	de	vida	desarrollan	HP	en	el	postoperatorio	 tardío11,	 siendo	 la	
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TGA	 una	 de	 las	 cardiopatías	 con	 más	 riesgo	 de	 desarrollar	 HP	 arteriolar.	 Un	
estudio	microscópico	de	los	pulmonares	en	106	pacientes	con	TGA	reveló	lesiones	
hipertensivas	arteriolares	precoces.	Estas	lesiones	arteriolares	se	acompañaban	de	
una	 total	 normalidad	 de	 las	 venas	 pulmonares,	 indicando	 que	 hay	 otros	







VI	 subpulmonar	 ya	 que	 este,	 y	 debido	 a	 su	morfología	 izquierda	 está	 preparado	
para	soportar	presiones	sistémicas.			
	





	 Lindesmit62,136	propuso	 llevar	a	cabo	 la	 técnica	de	Mustard	sin	cierre	de	 la	
CIV	en	los	casos	con	HP	severa,	denominando	a	esta	técnica	Mustard	paliativo.	Lo	
hizo	 en	 10	 pacientes	 en	 los	 que	 no	 tuvo	 mortalidad	 y	 solo	 mínima	 morbilidad.	
Byrne333	del	grupo	Children’s	Hospital	de	Londres	lleva	a	cabo	el	Mustard	paliativo	
en	 23	 casos	 sin	 mortalidad,	 mejorando	 la	 clínica	 sustancialmente.	 El	 efecto	









en	 la	 sangre	 y	 por	 tanto	 un	 aumento	 de	 la	 resistencia	 pulmonar,	 siendo	 un	
fenómeno	corregible	con	la	operación	con	TM,	incluyendo	el	cierre	de	la	CIV.	
	
	 Hoy	 día	 el	 mismo	 concepto	 se	 aplica	 a	 la	 corrección	 anatómica	 con	 TJ,	











	 Finalmente	 la	 asistencia	 circulatoria	 es	 una	 alternativa	 como	 puente	 al	
trasplante	 cardiaco	 en	 aquellos	 casos	 con	 la	 HP	 que	 contraindica	 el	 trasplante	
cardiaco	 en	 un	 primer	 momento,	 	 pero	 permite	 el	 descenso	 de	 resistencias	
pulmonares	y	posterior	realización	del	mismo253.	
	















































































	 Una	 limitación	de	este	 trabajo	es,	 la	propia	de	 los	estudios	 retrospectivos,	
no	haber	sido	diseñados	de	forma	prospectiva;	su	limitación	viene	determinada	en	
la	recogida	de	los	datos	de	las	variables,	ya	que	estos	pueden	que	no	consten	en	las	
historias	 clínicas	 o	 que	 los	 pacientes	 no	 hayan	 acudido	 a	 las	 revisiones	 o	 que	 el	
seguimiento	se	haya	realizado	en	otro	hospital	diferente		al	(HURC).	
	 Otro	 punto	 débil	 corresponde	 que	 al	 ser	 un	 periodo	 de	 tiempo	 tan	
prolongado,	 los	métodos	 de	 exploración	 y	 diagnóstico	 han	 ido	 cambiando,	 como	
consecuencia	del	desarrollo	tecnológico	de	la	medicina	en	este	tiempo;	y	los	datos	
obtenidos	 en	 el	 seguimiento	 pueden	 proceder	 de	 técnicas	 de	 exploración	
diferentes.		
	 Sin	 embargo	 consideramos	 que	 esta	 limitación	 propia	 de	 los	 trabajos	
retrospectivos	esta	mitigada	en	el	presente	estudio	debido	a	que:	1)	La	mayoría	de	
los	 casos,	 en	 concreto	 los	 seguidos	 en	 el	HURC,	 han	 sido	 sometidos	 con	 carácter	
prospectivo	a	un	protocolo	estricto	de	seguimiento	en	los	últimos	años,	aplicando	
una	metodología	uniforme	y	estricta.	2)	Se	ha	logrado	un	seguimiento	completo	en	
el	96%	de	 los	pacientes	ya	que	 solo	5	pacientes	 (3,1%)	no	 tuvieron	seguimiento	
completo.	 3)	 Son	 los	mismos	profesionales	 los	 que	 revisan	 la	 evolución	de	 estos	
pacientes	tanto	en	la	edad	infantil	como	en	la	edad	adulta,	manteniendo	criterios	
lógicamente	uniformes.	4)	La	selección	de	la	cohorte	de	pacientes,	objetivo	de	este	
estudio,	 está	 determinada	 exclusivamente	 por	 el	 periodo	 de	 la	 operación	 con	 el	
objeto	 de	 tener	 un	 seguimiento	 de	 larga	 evolución,	 y	 no	 por	 otros	 factores	 que	
pueden	 ocasionar	 una	 selección	 sesgada	 de	 pacientes.	 Así	 ocurre	 en	 aquellos	






ausencia	 de	 estudios	 sobre	 la	 variablidad	 de	 los	 observadores339,340.	 Pero	 la	
















superada	 por	 el	 desarrollando	 de	 índices	 o	 scores	 como	 el	 test	 “SF‐36”341	 y	 el	
“Pediatric Cardiac Quality of Life Inventory Testing Study Consortium”342, que abarcan 
datos	en	muchos	campos	como	el	psicológico,	laboral,	de	actividad	física,	deporte,	





	 El	 estudio	 tiene	 como	 punto	 más	 fuerte,	 el	 tratarse	 de	 una	 de	 las	 series	
publicadas	 en	 la	 literatura	 con	mayor	 número	 de	 pacientes,	 y	 la	 segunda	 con	 el	
seguimiento	más	largo	(30	años).	Otros	aspectos	positivos	son	que	se	consiguió	un	





practicó	 la	 misma	 técnica	 quirúrgica	 (TM),	 en	 el	 mismo	 centro	 hospitalario	
(HURC),	y	realizada	por	el	mismo	equipo	quirúrgico.	Una	ventaja	adicional	consiste	









1. Tras	 treinta	 años	 de	 seguimiento,	 la	 gran	 mayoría	 de	 los	 pacientes	 con	
Trasposición	 de	 Grandes	 Arterias	 e	 intervenidos	 con	 la	 Técnica	 de	
Mustard	están	vivos,	con	sensación	subjetiva	de	bienestar,	asintomáticos,	
en	clase	funcional	I‐II	de	la	NYHA	y	sin	precisar	ningún	tipo	de	tratamiento	
farmacológico.	 Sin	 embargo	 presentan	 una	 disminución	 de	 la	 capacidad	
funcional	y	de	la	reserva	cronotrópica.	
2. La	 tasa	 de	mortalidad	 tardía	 acumulada	 a	 lo	 largo	de	 estos	 años	 es	 baja	
(22%),	 siendo	 la	 principal	 causa	 la	 súbita.	 Son	 factores	 de	 riesgo	 de	
muerte,	 la	 disfunción	 del	 ventrículo	 derecho	 sistémico,	 la	 presencia	 de	
lesiones	 residuales	 (obstrucción	 de	 venas	 pulmonares)	 y	 su	 tratamiento	




nodo	 sinusal	 y	 las	 taquiarritmias	 del	 tipo	 flutter	 o	 fibrilación	 auricular.	
Factores	 de	 riesgo	 con	 significación	 estadística,	 para	 padecer	 arritmias	
cardiacas	 y/o	 necesitar	 implante	 de	 marcapaso	 durante	 el	 seguimiento	
fueron:	 lesiones	 residuales	 y	 la	 presencia	 de	 arritmias	 e	 insuficiencia	
tricuspidea	 significativa	 en	 el	 postoperatorio	 inmediato.	 La	 disfunción	
ventricular	no	fue	un	factor	significativo	para	presentar	arritmias.	
4. La	 disfunción	 del	 ventrículo	 derecho	 sistémico	 moderada	 o	 severa	 se	
produjo	 en	 pocos	 pacientes	 (15%),	 pero	 su	 incidencia	 se	 incrementa	
marcadamente	 durante	 los	 últimos	 años	 de	 seguimiento.	 La	 disfunción	
ventricular	 es	 un	 factor	 determinante	 de	 muerte	 tardía	 pero	 no	 de	
arritmias.	 Factores	 de	 riesgo	 significativos	 para	 padecer	 disfunción	 del	
ventrículo	 derecho	 sistémico	 fueron:	 la	 hipertensión	 pulmonar,	 y	 la	




Destacan	 la	 obstrucción	 de	 cavas	 y	 venas	 pulmonares,	 la	 comunicación	
interauricular	y	la	estenosis	pulmonar.	Pocos	pacientes	(22%),	precisaron	
algún	 tipo	 de	 procedimiento	 quirúrgico	 o	 percutáneo	 para	 tratar	 las	
lesiones	 residuales.	 Las	 lesiones	 residuales	y	 la	 reoperación	 son	 factores	
de	 riesgo	 de	 mortalidad	 y	 arritmias.	 Sin	 embargo	 los	 procedimientos	




6. En	 los	pacientes	adultos,	 la	 incidencia	y	el	 riesgo	 instantaneo	de	muerte,	
muerte	 súbita,	 arritmia,	 taquiarritmia	 y	 reoperación	 es	menor	 que	 en	 la	
etapa	 infantil	o	de	 la	adolescencia.	Sin	embargo	es	mayor	 la	 incidencia	y	




7. La	 presencia	 de	 hipertensión	 pulmonar,	 representa	 un	 signo	 de	 mal	
pronóstico,	 y	 es	 un	 factor	 determinante	 de	 mortalidad,	 disfunción	





9. La	 morbilidad	 y	 mortalidad	 de	 los	 pacientes	 operados	 con	 técnica	 de	
Mustard,	se	sitúa	en	un	lugar	intermedio	entre	los	operados	con	la	técnica	
de	 Jatene	 quepresentan	 el	 	 mejor	 pronóstico,y	 los	 pacientes	 con	
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1954	 Propuso	la	corrección	fisiológica	 Albert	HM	 28	
1956	 Operación	fisiológica	de	Baffes	 Baffes	TG	 29	




1964	 Técnica	de	Mustard	 Mustard WT  45	
1964	 Uso	del	Cerclaje	por	1ª	vez	en	la	TGA	 Helmsworth JA 20	
1966	 Atrioseptostomía	de	Rashkind	 Rashkind	WJ	 57	





















1979	 Uso	de	prostaglandina	E1	en	la	TGA	 Lang	P	 60	




1982	 Operación	de	Lecompte	(REV)	 Lecompte	Y	 68	
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Test	 Basal	 Anual Cada	2	años Cada	2‐4	años	 En	
situación	
específica
Anamnesis	 X	 X 	
Exploración	física	 X	 X 	
ECG	 X	 X 	























Radiografía	tórax	 	 	 X














































1. Sus	 teléfonos	 actualizados,	 o	 los	 de	 su	 familia,	 o	 email,	 	 para	 un	 fácil	
contacto.	
2. Nombre,	 Apellidos,	 dirección,	 email	 y	 teléfono	del	 médico	 o	 centro	 que	
sigue	su	evolución	y	autorización	expresa	por	su	parte	para	poder	contactar	con	
él	y	conseguir		la		documentación	clínica	de	su	caso.	


































































































































Arritmia	 ………….	 	 	 	
	
















































































Obstrucción	cavas	 	 Obstrucción	vvpp	 	 Cortocircuito		 EP	
	
Grado	EP:		Leve	 	 	 Moderada	 	 Severa	
	












































Clase	I		 	 Clase	II	 	 Clase	III	 	 Clase	IV	
	














































- Bachiller	 superior	 y	 C.O.U.	 con	 Matrícula	 de	 Honor	 en	 el	 colegio	 Estudio	 de	
Madrid.	
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